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RESUMO

Introducéio: Devido a sua raridade, poucos relatos na
literatura detalham os aspectos clinicos e radiolégicos da
fissura 9 de Tessier. A proposta do presente estudo é descre-
ver cinco pacientes portadores desta fissura facial. Método:
No periodo entre 1999 e 2006, cinco pacientes foram acom-
panhados em nosso servico, com o diagnéstico de fissura 9
de Tessier. Destes, quatro eram do sexo feminino e apresenta-
vam fissuras unilaterais. Resultados: Em um Gnico caso, a
fissura 9 foi o Unico achado clinico. Em dois pacientes, ou-
tras fissuras faciais foram observadas e, em outros dois paci-
entes, outras deformidades craniofaciais estavam associa-
das, incluindo microftalmia, ptose palpebral grave, além de
deformidades em extremidades. As deformidades em partes
moles e esqueléticas ndo eram proporcionais, observando-
se deformidades leves em partes moles associadas a fissuras
completas e deformidades graves de partes moles associa-
das afissuras parciais. As deformidades orbitdrias foram tra-
tadas por meio de reconstrucéo palpebral, reposicionamento
do canto lateral e cranioplastias. A presenca de banda fibro-
sa ao longo da fissura foi sempre observada. A liberacdo
destas aderéncias foi essencial para o reposicionamento
tecidual adequado. Concluséio: As deformidades de partes
moles e as deformidades esqueléticas ndo séo proporcio-
nais, tornando complexa uma Unica teoria etiolégica para
seu aparecimento e dificultando muitas vezes o diagnéstico.
Investigagdo dos sinais clinicos e das deformidades
esqueléticas por meio de métodos de imagem é fundamental
para o diagndéstico adequado e, conseqiientemente, para o
tratamento cirdrgico apropriado.

Descritores: Anormalidades craniofaciais/cirurgia.
Ossos faciais/ anormalidades. Fenda labial/patologia.
Fissura palatina/patologia.

SUMMARY

Introduction: Due fo its rarity, few reports in the literature
detail the clinical and radiological aspect of N° 9 cleft. The
purpose of the present study was to describe five patients
presenting N° 9 cleft, discussing clinical findings, radiological
aspects and surgical freatment. Method: Between 1999 and
2006, 5 new patients followed at our department were
diagnosed with N° 9 cleft. Soft tissue deformities, skeletal
deformities, tomographic findings and surgical approach
are discussed. Four patients were female and had unilateral
clefts. Results: In only one case N° 9 cleft was an isolated
deformity. In two patients, other facial clefts were found and
in other two cases additional deformities were seen, including
microphtalmus, severe eyelid ptosis and extremities amniotic
constriction bands. Soft tissue and skeletal deformities were
not proportional. Mild soft tissue deformities were seen with
complete bony clefts and on the other hand, a severe soft
tissue compromise was related to a mild bony deformity. In
relation to the surgical approach, orbital deformities were
treated by eyelid reconstruction, lateral canthus repositioning
and cranioplasty. Fibrous tissue along the cleft was always
noticed. Release of these adherences was essential for proper
tissue repositioning. Adequate clinical and radiological
investigation and correlation was mandatory for proper
diagnosis. Conclusion: Once soft tissue and bone
deformities were not proportional, more investigation in
etiological developments is necessary, in order to define the
real etiology of these rare craniofacial clefts.

Descriptors: Craniofacial abnormalities/surgery.
Facial bones/abnormalities. Cleft lip/pathology. Cleft
palate/pathology.
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INTRODUCAO

A incidéncia de fissuras craniofaciais raras € estimada
em 10 a 30 casos para cada 1000 casos de fissuras |abio-
palatinas. Fatores etiol 6gicos multifatoriais séo atribuidos
asfissuras craniofaciais, incluindo os genéticos, ambientais,
metabdlicos e outros fatores extrinsecost2.

Teorias explanatérias paraaformagéo de fissuras, como
propostas por Dursy e His, Veau, Warbruck e Stark,
Johnston e Weston e Vermiej-Kiers explicam a maioria das
fissuras medianas e paramedianas, envolvendo 0s proces-
sos de diferenciacdo e fusdo dos processos frontonasal,
nasal e maxilares. Entretanto, essas teorias ndo explicam
inteiramente o surgimento das fissuras faciais obliquas®’.

Vérios sistemas de classificacdo categorizam asfissuras
obliquas, como as classificacdes propostas pela American
Association of Cleft and Palate Repair (AACPR), por Boo-
Chai, Karfik, Van der Meulen e Tessier®”.

A mundialmente aceita classificacdo de Tessier para
fissuras craniofaciais € o método classificatério mais utili-
zado atualmente. De acordo com Tessier, afissurandmero 9
€ a primeira das fissuras cranianas. Corresponde a fissura
oro-ocular/cantal lateral com extenséo temporal daclassifi-
cacdo da AACPR, ao grupo E da classificacdo de Karfik e
ao tipo 1A daclassificacéo de Van der Meulen.

Devido asuararidade, afissura9 foi descritapor Tessier
somente em termos tedricos. Suas caracteristicas foram ba-
seadas historicamente nos esquemas de M orian e Sanverno-
Rosseli®. Maisrecentemente, Ortiz-Monasterio et a .8, David
et al., Darzi e Chowdri® e Dumortier et al.*! relataram um
total de nove casos. Na série de Ortiz-Monasterio et al.?,
publicada em 1987, a incidéncia de fissuras namero 9
correspondeu a 1,2% dos casos contabilizados.

Clinicamente, a fissura 9 de Tessier € caracterizada por
alteractes esquel éticas e de partes moles. O diagndstico di-
ferencial é realizado com as fissuras 8 e 10. Os achados de
alteracOes de partes moles na fissura 9 incluem deformida-
des no terco lateral da papebra superior, com distopia do
tenddo cantal lateral, deformidades no supercilio com mal
posicionamento ou desalinhamento e distor¢éo da linha ca-
pilar temporal, usualmente com umaéreade alopecialinear.

As estruturas 6sseas envolvidas sdo a porcéo sUpero-
lateral do teto orbitario, a asa maior do esfendide e 0s os-
sos temporal e parietal. Causam uma deformidade tipica,
com alongamento do eixo vertical da 6rbitat®.

Considerando o carater pouco frequiente dessa fissura
facial obliqua, a proposta do presente estudo € apresentar
uma série de cinco pacientes portadores da fissura 9 de
Tessier, discutindo os aspectos clinicos, os achados radio-
|6gicos e a correl agéo etiol bgica e terapéutica.

METODO

Cinco pacientes portadores da fissura 9 de Tessier fo-
ram avaliados, diagnosticados e submetidos a tratamento
cirlrgico pela Divisdo de Cirurgia Plastica e Queimaduras
do Hospital das Clinicas da Faculdade de MedicinadaUni-
versidade de Sdo Paulo, no periodo compreendido entre
1989 e 2006. Quatro pacientes eram do sexo feminino e apre-
sentaram fissuras unilaterais (Figura 1).

Em todos os pacientes, o diagndstico de fissura de
Tessier foi considerado de acordo com as caracteristicas
clinicas descritas na literatura e confirmado por meio de
métodos de imagem. A avaliacdo radiol6gica foi realizada
por tomografia computadorizada (TC) com aquisicdo axial e
reconstrucdes coronais e tridimensionais.

O tratamento cirargico foi indicado para o tratamento de
deformidades com comprometimento funcional ou por quei-
xa estética.

RESULTADOS

A presenca de fissura 9 de Tessier foi concomitante a
outras deformidades craniofaciais em quatro casos: em dois
pacientes, outras fissuras craniofacial foram observadas,
incluindo fissuras nimeros 3, 4, e 8 de Tessier e um caso de
fissura |abio-palatina bilateral. Em outros dois pacientes,
foram observados microftalmo e ptose pal pebral. Em uma
paciente, a presenca de deformidades de extremidades, com
bandas constritoras congénitas em membros superiores e
inferiores foi observada. Em apenas um caso afissura 9 foi
a unica deformidade encontrada (Tabela 1).

Comrelagdo aavaliacao radiol 6gica, apresencade falha
Ossea foi sempre observada na regido da deformidade de
partes moles. A deformidade foi caracterizada por alonga-
mento do eixo vertical da 6rbita e imperfeicbes namargem
orbitériastpero-lateral. Comprometimento da asamaior do
osso esfendide e deformidade 6ssea nos ossos frontal,
parietal e temporal de intensidade varidvel também foram
observados.

Ao correlacionar a magnitude das deformidades 6sseas
e em partes moles, ndo se observou correlacéo direta. De-
formidades esquel éticas maiores foram observadas em ca-
sos com minimas deformidades de partes moles. O inverso
também ocorreu (Figura 2).

Asdeformidades orbitarias foram tratadas cirurgicamen-
te por meio de reconstrucéo palpebral e reposicionamento
do tend&o cantal lateral em todos os casos (Figura 3).

FreqUentemente observada, area de fibrose ao nivel da
fissura na porgdo lateral inferior daregido periorbitériafoi
submetida a liberagdo de modo a permitir o

Figura 1 - Paciente do sexo masculino apresentando
deformidade leve de tecidos moles e significativa
deformidade esquelética (setas).
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Tabela 1 - Caracterizacdo dos pacientes
Caso Sexo Lado Associadas Fissuras Associadas Anormalidades
1 Masculino Bilateral No Néo
2 Feminino Direito No Microftalmo
3 Feminino Direito No Ptose palpebral
4 Feminino Esquerdo #3 esquerda, #4 direita, #8 direita Bandas constritoras congénitas
5 Feminino Esquerdo bilateral Fissura labio-palatina Nao

reposicionamento do canto lateral. Deformidade temporal
necessitou tratamento em um caso, submetido a
cranioplastiacom cimento de metilmetacrilato (Figura4).

DISCUSSAO

A fissura nimero 9 de Tessier ainda é considerada uma
das fissuras obliquas mais raras e seu diagndstico ainda
um ponto de discussdo entre diversos autorest*5711, Quan-
do se considera a classificacdo de Tessier e sua exclusiva
base anatémica, é aceitavel certa discussdo a respeito da
exatalocalizacdo dafissura9. Como proposto por David et
al.°, o diagnostico diferencial deve ser realizado com as
fissuras 8 e 10. Na fissura 8, descreve-se a presenca de
deformidades zigomaticas, colobomallateral da pél pebraou
cistos epibulbares. Nos casos de fissura 10, encefaloceles
séo freqlientemente observadas, bem como colobomas da
palpebra superior. Em nenhum dos casos descritos neste
estudo foram observados achados sugestivos das fissuras
8ou 10.

Nos cinco casos estudados, foi possivel observar o ca-
réter etiol 6gico multifatorial dessasfissuras. E impraticével
aceitar uma etiologia comum aos cinco casos apresenta-
dos, exemplificados pela presenca de fissuras | abio-pal atinas
concomitantes em uma paciente ou presenca de bandas
constritoras congénitas nas extremidades dos membros em
outra paciente?*10-14,

A auséncia de correlacdo entre as deformidades
esquel éticas e de partes moles também favorece a hipoétese
de etiologia multifatorial: deformidades leves de partes
mol es associadas a fissuras 6sseas compl etas e deformida-
des complexas de partes moles associadas a deformidades
esquel éticas discretas questionam fortemente areal etiologia
dessas fissuras craniofaciais raras.

O tratamento cirargico foi significativamente determina-
do peladeformidade de partes moles. O mal posicionamento
do canto | ateral e as deformidades temporaisforam as quei-
xas mais significativas. O adequado reposicionamento do
canto lateral, por meio de liberac&o dos tecidos fibrosos
adjacentes a fissura e cantopexia lateral com reinsergdo do
tenddo cantal |ateral, permitiram readequacéo anatébmicada
regiéo.

Nos casos isolado de fissura 9, as deformidades
esquel éticas foram mais evidentes por comprometimento
do osso temporal, havendo necessidade de aumentar a pro-
jecéo dessa regiéo.

No caso associado a bandas constritoras congénitas, a
fissura 9 apresentou maior gravidade quanto a falta de

Figura 2 - Paciente do sexo feminino, com fissura nimero
9 e fissuras nGmeros 3, 4 e 8 concomitantes e associadas
a bandas constritoras congénitas de extremidades.
Tomografia computadorizada mostra deformidades
esqueléticas discretas na regido da fissura nimero 9.

Figura 3 - Paciente apresentando fissura nimero 9
submetida a correcdo da deformidade palpebral,
reposicionamento cantal lateral e cranioplastia.
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Figura 4 - Deformidade temporal corrigida com cranioplastia, utilizando-se cimento
de metilmetacrilato simultaneamente & correcéo da deformidade orbitdria.

tecidos moles associada, necessitando rotacéo de retalhos
e uso de expansores de pele para tratamento cirdrgico da
faced14.15,

CONCLUSOES

A fissura nimero 9 de Tessier € umas das fissuras
craniofaciaismaisraras. As deformidades de partesmolese
as deformidades esqueléticas ndo sdo proporcionais, tor-
nando compl exa uma Uinicateoria etiol dgi ca para seu apare-
cimento e dificultando muitas vezes o diagnostico. Investi-
gacéo dos sinais clinicos e das deformidades esquel éticas
por meio de métodos de imagem é fundamental parao diag-
nostico adequado e, conseqlientemente, para o tratamento
cirdrgico apropriado.
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