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MARCANTE: Introducdo: A sindrome de Binder também pode ser conhecida como displasia

LAISA BRANDAO CARVALHO!  maxilonasal e é uma malformacio congénita caracterizada por hipoplasia nasomaxilar
ARISTIDES AUGUSTO devido a um subdesenvolvimento do esqueleto facial médio. A atual incidéncia ou
PALHARESNETO'  prevaléncia ainda é desconhecida, mas afeta aproximadamente um recém-nascido

vivo em cada 10.000 nascimentos. O diagnéstico pode ser clinico ou associado a
ultrassonografia pré-natal, caracterizada por nariz achatado e convexidade anormal da
maxila. O tratamento é cirtrgico para corre¢ao das anormalidades estéticas e funcionais.
Relato de Caso: Paciente que recebeu diagnéstico de sindrome de Binder aos 14 anos,
sem outras malformacoes associadas, com queixa estética e funcional nasal. A correc¢ao
cirtrgica foi iniciada pela extragdo de um bloco da sexta cartilagem costal a esquerda, com
abertura nasal na margem columelar, no padrao de uma rinoplastia aberta, e dissecados
os tecidos no plano subSMAS. Apoés preparo da area receptora nasal, foram esculpidos
bloco de cartilagem para reconstrugio do dorso nasal, enxertos alares e enxerto de
cartilagem septal. Houve melhora de projecdo da ponta nasal e alongamento nasal.
Conclusao: A rinoplastia pode ser uma cirurgia desafiadora nesses pacientes, sendo a
reconstrugao autéloga com o uso de cartilagem costal indicada pela literatura como a
melhor opcdo. E necessario individualizar cada caso para programacio de enxertos e
reestruturacio nasal, sendo fundamental também a melhora funcional desses casos.

Descritores: Disostose craniofacial; Procedimentos cirargicos reconstrutivos; Nariz;
Cartilagem; Cartilagem costal.

= ABSTRACT

Introduction: Binder’s syndrome can also be known as maxillonasal dysplasia and it is a congenital

malformation characterized by nasomaxillary hypoplasia resulting from an underdevelopment

of the middle facial skeleton. The current incidence or prevalence is still unknown, but it affects

approximately one child in every 10,000 births. The diagnosis can be clinical or associated with

prenatal ultrasonography, characterized by a flattened nose and abnormal maxillary convexity.

The treatment is surgical to correct aesthetic and functional abnormalities. Case Report: Patient

diagnosed with Binder’s syndrome at the age of 14, without other associated malformations,

with aesthetic and functional nasal complaints. Surgical correction began with the extraction

of a block of the sixth costal cartilage on the left, with a nasal opening on the columellar

margin, in the pattern of an open rhinoplasty, and tissue dissection in the sub-SMAS plane.

After preparing the nasal receptor area, a block of cartilage was sculpted for reconstruction
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Reconstrug¢ao nasal com uso de costela na sindrome de Binder

INTRODUCAO

A sindrome de Binder também pode ser
conhecida como displasia maxilonasal e é uma
malformacgédo congénita caracterizada por hipoplasia
nasomaxilar devido a um subdesenvolvimento do
esqueleto facial médio'. Em 1962, Binder relatou trés
casos e seis caracteristicas: (1) face arrinoide; (2) posicao
anormal dos ossos nasais; (3) hipoplasia intermaxilar
com ma oclusio consecutiva; (4) espinha nasal anterior
reduzida ou ausente; (5) atrofia da mucosa nasal e (6)
auséncia do seio frontal (ndo obrigatério)'2. A aparéncia
fenotipica é caracteristica, com o perfil do meio da face
hipoplasico, o nariz achatado, o 14bio superior convexo
com filtro largo, as narinas tipicamente crescentes ou
semilunares dando uma aparéncia de meia-lual.

A etiologia ainda néo foi completamente definida,
porém sabe-se que pode estar associada a multiplas
etiologias, como ingestdo materna de anticoagulantes a
base de cumarina durante a gravidez, lipus eritematoso
sistémico e algumas outras condi¢cbes monogénicas,
como sindrome de Keutel ou condrodisplasia punctata?.

O diagnéstico pode ser realizado na ultrassonografia
pré-natal, caracterizada por nariz achatado e convexidade
anormal da maxila, e, além disso, pode haver centros
de ossificacao epifisaria anormais, membros curtos e
braquitelefalangia®. O presente artigo relata o caso de
uma paciente com sindrome de Binder que foi submetida
a tratamento cirdrgico para melhora nasal estética e
funcional.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, 16 anos, procura o ambulatério
de Cirurgia Plastica do Hospital Universitario,
Faculdade de Medicina de Botucatu, em Botucatu-SE,
por desejo de melhora de projecdo da ponta nasal,
alongamento do dorso nasal e de funcionalidade
respiratoria. Refere que desde a infincia apresenta as
queixas, porém procurou outros médicos previamente,
que optaram por néo realizar intervencéo cirargica. A
paciente ndo apresentava comorbidades ou utilizacio de
medicagoes de uso continuo, porém refere diagnéstico
de sindrome de Binder aos 14 anos de idade. Nunca
havia realizado nenhuma cirurgia prévia. Também néo
apresentava histéria familiar de quaisquer anomalias
genéticas. O trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa da instituicao.

Ao exame fisico nasal, é possivel observar
encurtamento do dorso nasal, desvio para a esquerda,
narinas de pequeno didmetro, ponta inadequadamente
projetada e alta, além do tergo médio da face hipoplasico,
conforme pode ser visualizado nas Figuras 1 e 2. Ao
exame fisico, auséncia de estruturas cartilaginosas
firmes em dorso e asas nasais, com colabamento

completo a palpacio,ausénciade espinha nasal anterior
apalpacio e ausénciade qualquer estrutura de suporte
nasal. A paciente no apresentava anomalias vertebrais,
em membros ou quaisquer outras alteracées. Também
néo apresentava alteragdes ortodonticas significativas.

Figura 1. Foto anterior - pré-operatério.

Figura 2. Foto perfil - pré-operatério.

Foi realizada tomografia computadorizada dos
ossos da face, que demonstrou desvio sinuoso do septo
nasal, anterior para a esquerda e posterior para a direita,
associado a esporéao 6sseo para a direita e conteido
mucoso arredondado no seio esfenoidal a esquerda,
com auséncia da espinha nasal anterior, conforme
evidenciado na Figura 3. Notou-se também hipoplasia
maxilar e espessamento mucoso arredondado nos seios
maxilares, como indica a Figura 4.

Rev. Bras. Cir. Pldst. 2023,;38(3):e0786



Daronch et al.

www.rbcp.org.br

Figura 3. Tomografia computadorizada dos ossos da face.

Figura 4. Hipoplasia maxilar e espessamento mucoso arredondado nos seios
maxilares.

Foi proposta realizacdo de reconstrugio nasal
com uso de enxertos de cartilagem costal, e explicado
sobre as limitag6es do procedimento, porém, mesmo
ap6s esclarecimento das duavidas, a paciente optou
pelarealizagio da cirurgia, pois apresentava incomodo
estético e funcional importantes de longa data. A
proposta cirurgica foi reconstrucéo do dorso nasal, asas
nasais e septo nasal.

A correcao cirargica foi iniciada pela extracéo de
um bloco da sexta cartilagem costal a esquerda medindo
5x1,5cm de extensio, respeitando-se a manipulagio
gentil dos tecidos para evitar complicacoes e, apés a
retirada do material, realizada manobra de borracheiro
para excluir presenca de pneumotérax. Foi realizada
abertura nasal na margem columelar, no padrio de
uma rinoplastia aberta, e dissecados os tecidos no
plano subSMAS.

Apoés preparo da area receptora nasal, foram
esculpidos bloco de cartilagem para reconstrucao do
dorso nasal, enxertos alares e enxerto de cartilagem
septal. O enxerto foi fixado no cranialmente no radix
com um parafuso de titdnio e caudalmente na porc¢éao
mais anterior da maxila, tendo em vista a presenca de

espinha nasal anterior atréfica, conforme observado na
Figura 5. Foi alocado um enxerto tipo strut e criagido de
novo domus com pontos de Prolene 5-0, com o objetivo
de melhorar a projegio da ponta nasal. A sustentacio
nasal pode ser visualizada na foto intraoperatéria na
Figura 6.

Figura 5. Reconstrucao do dorso nasal, enxertos alares e enxerto de cartilagem
septal.

Figura 6. Sustentacio nasal.

A paciente recebeu alta no primeiro dia pés-
operatdrio, ndo apresentando intercorréncias durante
a internacdo e compareceu ao primeiro retorno
ambulatorial no sexto dia pés-operatério. Foi realizada
retirada dos splints e do aquaplast e o nariz apresentava
ainda edema importante. Na consulta apés uma
semana, apresentou melhora importante do edema e da
obstrucéo nasal. A paciente foi seguida até o momento
no poés-operatério por trés meses e nao apresentou
intercorréncias nesse periodo, referindo melhora tanto
da estética quanto da funcionalidade nasal. Foi possivel
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observar alongamento nasal e melhor projegao da
ponta, conforme pode ser visto nas Figuras 7 e 8, que
indicam o pés-operatoério de trés meses.

Figura 7. Foto perfil - pés-operatério.

Figura 8. Foto anterior - pés-operatério.

DISCUSSAO

A sindrome de Binder foi inicialmente descrita
em 1962 e pode ser definida como uma malformacéo
congénita caracterizada por hipoplasia nasomaxilar?.
As caracteristicas dessa sindrome incluem nariz
achatado e vertical; mau posicionamento do osso nasal;
hipoplasia intermaxilar com ma ocluséo; hipoplasia
ou auséncia de espinha nasal anterior; atrofia da

mucosa hasal; e auséncia de seios frontais?. De forma
semelhante, a paciente deste relato apresentava nariz
curto, com achatamento importante em sua porcéo
dorsal, osso nasal desalinhado e desvio do septo nasal,
além de hipoplasia da espinha nasal anterior.

A atual incidéncia ou prevaléncia ainda é
desconhecida, mas afeta aproximadamente um recém-
nascido vivo em cada 10.000 nascimentos?. Atualmente,
além do exame fisico, pode ser realizado o diagnéstico
pormeio de ultrassonografia pré-natal, a qual demonstra
deteccido do fenétipo Binder associado a centros de
ossificagéo epifisaria anormais e hipoplasia das falanges
distais das méos®. O diagnéstico pré-natal do fenétipo
Binder por ultrassom baseia-se na observacio de um
perfil plano em um corte sagital mediano da face com
osso nasal verticalizado, geralmente de comprimento
normal, e um angulo nasofrontal aumentado anormal®.
O diagnoéstico pés-natal pode ser feito com base nos
resultados clinicos e radiolégicos habituais’.

Pode ser isolada ou associada a multiplas
etiologias, como ingestdo materna de anticoagulantes a
base de cumarina durante a gravidez, lGpus eritematoso
sistémico e algumas outras condi¢bes monogénicas,
como sindrome de Keutel ou condrodisplasia punctata?.
No casodapaciente do presente relato de caso, ndohavia
ingestdo de medicamentos durante a gestacio ou de
outras condicbes ja relatadas. Outra questio importante
é que a sindrome de Binder pode estar associada a
outras malformacoées, dentre as quais destacam-se
as anomalias vertebrais!. Foi sugerido que existe um
processo de indugdo concomitante comum tanto para
a area prosencefalica quanto para as vértebras, o que
justificaria a associagédo dessas caracteristicas.

A displasia maxilonasal também pode ser
combinada com outras malformacées. Nos casos mais
graves, a sindrome estd associada ao prognatismo
mandibular verdadeiro, exigindo tratamento
ortodontico e cirdrgico combinados. Pode haver
prognatismo pseudomandibular ou mandibular
verdadeiro com maxila hipopléasical. No presente caso,
apaciente apresentava hipoplasia maxilar com discreto
prognatismo mandibular, mas néo foi realizada cirurgia
ortognética por desejo da paciente e sua familia. Ela
usou aparelho ortodontico durante a adolescéncia por
dois anos, mas ao buscar atendimento pela Cirurgia
Plastica nao estava mais em tratamento ortodéntico.

A cirurgia corretiva visa corrigir a maxila curta
com ma oclusio, melhorar o achatamento perialar e
aumentar o nariz hipoplésico®. O tratamento ortodéntico
planejado é um componente integral do protocolo®.
Pacientes com caracteristicas leves que se apresentam
apés a conclusido do crescimento facial requerem
enxerto 6sseo, particularmente ao redor da abertura
piriforme, enquanto aqueles com deformidades graves
podem precisar de cirurgia ortognatical®.
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A combinacio de procedimentos é adaptada
para cada paciente. Muitas vezes, os pacientes também
precisam passar por cirurgias secundarias como
procedimentos de refinamento, que podem incluir
rinoplastia secundéaria, mentoplastia e remocgao de
parafusos!. O cronograma de tratamento na sindrome
de Binder depende do progresso dos sintomas da
ocluséo facial. O tratamento cirdrgico pode ser limitado
apenas para reconstrucido do dorso e apice nasal
ou, adicionalmente, avanco maxilar. Enxerto para o
arcabouco osteocondral do nariz pode ser realizado a
partir dos 14 anos, e a osteotomia do nariz ou maxila
deve ser planejada apds os 18 anos'2.

Narinosseptoplastia realiza-se uma septoplastia,
mantendo-se umL-strut, e coloca-se um spreader graft.
As osteotomias laterais séo iniciadas com fratura. Um
enxerto de extensido do septo caudal é usado para
permitir a projecdo e rotacdo da pontal®. Suturas
domais e um enxerto de ponta infralobular criam
projecio de ponta adicional. Finalmente, as excisoes
da base alar e da soleira sio realizadas para controlar
a largura basilar e a aparéncia da narina®®.

Em relacdo ao tratamento cirdrgico, diferentes
materiais tém sido propostos para reconstruir a
estrutura nasal, mas menos evidéncias dizem respeito
a qual enxerto pode ser mais estavel e apreciado no
contorno nasal'%. O uso de osso e cartilagem tem sido
mencionado na literatura de acordo com a necessidade
do cirurgido. Entre os enxertos - osso passivel de
remodelacdo, mas com risco de reabsorcédo®s. A
cartilagem apresenta uma taxa baixa de infeccao, é facil
de moldar e tem um toque natural in-situ. No entanto, a
cartilagem da costela tem uma tendéncia a deformar
que altera a configuragio do enxerto de cartilagem ao
longo do tempo e as irregularidades do enxerto também
podem ser visiveis através da pele!>6,

Foi observado que a cartilagem costal autéloga
é mais favorével para reconstruir a estrutura nasal e
recuperar a estética nasal da sindrome de Binder!.
Esse foi o tratamento preconizado no presente
caso, realizando ressecc¢ao da sexta cartilagem
costal e o preparo dos enxertos antes do adequado
posicionamento dos mesmos na estruturagdo nasal.
Apesar do uso de enxertos de cartilagem envolvidos por
fascia ser uma opgéo descrita na literatura’, ainda nédo é
um método consagrado e no presente caso optou-se por
realizar uma abordagem tradicional com uso de bloco
de cartilagem costal para estruturacéo do dorso nasal.

CONCLUSAO

Apesar de rara, a sindrome de Binder resulta
em alteracgdes importantes na estrutura nasal, gerando
queixas estéticas e funcionais dos pacientes. A

rinoplastia pode ser uma cirurgia desafiadora nesses
pacientes, sendo a reconstrugio autéloga com o uso
de cartilagem costal indicada pela literatura como a
melhor opcéo. E necessério individualizar cada caso
para programacio de enxertos e reestruturacio nasal,
sendo fundamental também a melhora funcional desses
casos.
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