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RESUMO

Introducdo: As anomalias craniofaciais s&o um grupo de deformidades
congénitas dos 0ssos do cranio e da face. Podem ocorrer desde casos leves
até estigmatizantes alteracdes. Devido a danos estéticos e funcionais, as
pessoas afetadas e seus familiares utilizam a internet como ferramenta de
informacdo. No entanto, é comum a falta de informacBes objetivas
disponiveis. A auséncia de fontes confidveis aumenta a ansiedade e 0 medo
sobre diagnostico e tratamentos. Esta dissertacdo prop0s a criacdo de um
portal na Internet que forneca informacdes claras, atualizadas e acessiveis
aos leigos, além de localizar os servigos referenciados em todo o pais.
Objetivo: criar um website para ser referéncia como fonte de informacgdes
sobre anomalias craniofaciais. Métodos: para o desenvolvimento do
website, foi feita a abordagem por meio do “Design Thinking”, que ¢
dividido em quatro fases: “Descobrir”, “Definir”, “Desenvolver” e
“Entregar”. Na fase "Descobrir", foram realizadas entrevistas, com publico
leigo e profissionais, sobre anomalias craniofaciais, e pesquisa desk para
coleta de dados. No estagio "Definir", foram escolhidas as anomalias que
seriam incluidas no site. No estagio "Desenvolver", o esbo¢o de um website
foi realizado através de reunides de “brainstorm” sobre o tema. No estégio
"Entregar”, o site foi lancado e testado como fonte de informagdes.
Resultados: Criacdo de um site focado em informacdo clara e objetiva para
o familiar do portador de anomalias craniofaciais por meio do “Design
Thinking”. Concluséo: O site recebeu 0 nome de AFETTO (Portal de
Anomalias Craniofaciais), uma ferramenta que visa trazer informacdes

claras, relevantes e seguras para o publico em geral.

X1



ABSTRACT

Introduction: Craniofacial anomalies are a wide and diverse group of
congenital deformities of the skull and facial bones. They present
themselves as mild cases or stigmatizing abnormalities. Due to aesthetic
and functional damages, affected individuals and their family members use
the internet as a source of information. However, usually there is a lack of
objective information available on the internet. The absence of reliable
sources increases anxiety and fear about diagnosis and treatments. This
thesis proposes the creation of a web portal that could provide clear,
updated and accessible information. Moreover, this portal would localize
referenced services distributed around the country. Objective: To design a
website of reference in information about craniofacial anomalies.
Methods: For the website’s development, the “Design Thinking” approach
was used. It is divided in four phases: Discover, Define, Develop, and
Deliver. In stage "Discover", interviews were made with lay and
professional audiences about craniofacial anomalies. Suplementar reserch
desk was done to support data. In stage "Define"”, the craniofacial
anomalies that would be included in the website were chosen. In stage
"Develop"”, a website’s sketch was performed using exercises of
brainstorming about the theme. In the stage "Deliver" the website was
released and tested as a source of easy information. Results: The website’s
creation process, focused in easy and clear source of information for
bearers of craniofacial anomalies, allowed the use of the ‘“Design
Thinking” approach. Conclusion: The website was named AFETTO
(Portal of Craniofacial Anomalies) a tool that aims at bringing clear,
objective and safe information for the general audience that wants to be

instructed.
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A extremidade cefalica do corpo possui desenvolvimento
embrionario precoce e complexo o que a torna suscetivel a malformacdes
de varias naturezas (MOORE & KEITH, 1994).

“Defeitos congénitos”, “malformagdes congénitas” e “anomalias
congénitas” sdo todos termos do mesmo espectro para descrever alteragdes
da formacdo e desenvolvimento presentes no momento do nascimento,
podendo ser identificaveis ou ndo, no parto (MOORE & KEITH, 1994).

Dentre os defeitos congénitos, as anomalias craniofaciais constituem
um grupo diverso e estigmatizante. A generica denominacdo de anomalias
craniofaciais inclui anomalias isoladas ou multiplas de etiologia genética
corroborada por fatores ambientais (WOJCICKI, 2016). Os arcaboucos
craniano e facial apresentam-se fora dos padrfes normais 0 que causa
implicacdes de ordem estética, funcional e, principalmente, psicoldgica aos
afetados e familiares (MONELLEO, 2006).

As anomalias congénitas afetam, em meédia, cerca de 5% dos
nascidos vivos. Na America Latina ocupam o quarto lugar dentre as causas
de morte no primeiro ano de vida (MONELLEO, 2006). No Brasil séo a
segunda causa de mortes perinatais. Tal estatistica sofreu acréscimo, nos
ultimos anos, com a associacdo de malformacdes cranioencefalicas e a
infeccio pelo virus zika (MONELLEO, 2006; PAHO, 2015).

SHASTRY & RAVINDRANATH (2016) comprovaram que grande
parte das alteracdes craniofaciais podem ser diagnosticadas ainda no
periodo intra-uterino por meio da ultrassonografia, que tem se mostrado
método Util e seguro, tanto para a mée quanto para o feto, uma vez que nédo

necessita de radiacdo de qualquer natureza. No entanto, ndo € raro o
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diagnostico ser feito na sala de parto, pelo pediatra, obstetra, ou até mesmo
por impossibilidade da mée em fazer o pré-natal de maneira correta, como

preconizado pelo Ministério da Saude.

Uma vez diagnosticadas as alteracdes, a busca de conhecimento
sobre o assunto se faz necessaria e a internet € um poderoso aliado
(MASSIN, 2006). Uma das vantagens do uso da internet inclui um acesso
conveniente a um massivo volume de informacoes atualizadas promovendo
0 entendimento e a retencdo das mesmas. Desde a década de 90, mais de
um terco dos pacientes adultos usam a internet para obter informacdes
médicas e um quarto dos familiares procuram informacbes sobre as
doencas que estdo acometendo seus filhos (MASSIN, 2006; BETH et al.
2016). No entanto, quando se trata de malformacdes craniofaciais ainda séo
poucas as informacGes acessiveis ao publico. Quando os pais de criancgas
com tais alteracdes recebem o diagndstico do filho, encontram informacdes
que podem ndo compreender, emogdes com as quais podem ndo saber lidar
e dividas sobre o futuro imediato e em longo prazo do seu filho (DEHOFF,
2016; RIGHI, 2017).

Muitas das informacdes disponiveis carecem de objetividade e
significado para o publico leigo o que acarreta dificuldade na disseminacéo
do conhecimento e informacdo adequados quanto a sequéncia de

tratamentos aos quais serdo submetidos os pacientes.

Considerando todos esses fatores, o desafio atual € proporcionar
informacgdo segura, objetiva e verdadeira sobre diagnostico, tratamento e
acompanhamento, bem como os centros de referéncia distribuidos ao longo

de todo o pais, por meio do acesso ao portal.



INTRODUCAO - 4

O presente estudo foi desenvolvido através de conceitos de Design
Thinking, colocando as pessoas no centro de desenvolvimento do projeto
com finalidade de obtencdo de resultados desejaveis e tecnicamente

possiveis de realizagéo.
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2 OBJETIVO

Criar portal de informacOes e orientaches sobre anormalidades
craniofaciais e os servicos de referéncia distribuidos ao longo de

todo o territério nacional, destinado ao publico leigo.



3. LITERATURA
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ORSI (2006) criou uma cartilha de orientagcdes para familiares de
pacientes portadores de fissuras labio-palatal no intuito de informar acerca

do tratamento, bem como cuidados durante a amamentacao e higiene.

MORETTI et al. (2012) avaliaram o perfil do usuario bem como a
tendéncia de busca de informacgfes sobre saude na internet. As analises
foram feitas a partir de 1.828 individuos que responderam a um
questionario eletronico disponibilizado em um portal de saiude de grande
acesso. Paralelamente, 20 especialistas foram entrevistados para avaliar
estratégias de controle de qualidade das informacgdes de saude veiculadas a
rede. Verificou-se o predominio de usuarios do género feminino que
buscaram informacgfes para prépria saude (90%), que consideraram a
internet uma de suas principais fontes de informacdo em saude (86%) e
passaram de cinco a 35 horas na web por semana (62%). Atribuiu-se alta
confianca as informacdes vindas de especialistas (76%) e baixa confianca
na televisdo, radio ou blogs (14%). Observou-se que a internet tem-se
mostrado uma fonte de informacdo em saude de grande relevancia para a
populacdo e que a certificacdo de sites € uma estratégia a ser considerada,
na perspectiva de melhoria da qualidade das informacdes e promoc¢édo da

saude publica.

COELHO et al. (2013) avaliaram o impacto, sobre a relagdo medico-
paciente, das informacGes disponiveis na internet, através de questionarios
aplicados para pacientes e médicos, seguidos de analise descritiva dos
dados. A pesquisa feita evidenciou pacientes mais bem informados, alguns

com a falsa impresséo de portar males descritos na internet e outros que
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recorreram a automedicacdo, modificacdo da prescricdo médica ou, mesmo,
a troca de profissional. N&o é infrequente ocorrer prejuizo ao tratamento e a
relacdo medico-paciente relacionado as informacdes obtidas e seu
entendimento pelo paciente. Conclui-se que ao potencial “iatrogénico” da
internet se contrapde sua capacidade de difundir importantes informacdes a
populacdo. A certificacdo de sites por entidade reguladora, gerando
qualidade de informacdo e menor “iatrogenia”, associada a orientacao,
poderia ser util para aperfeicoar a relacdo medico-paciente. COELHO et al
2013 afirmaram que os proprios médicos, em associa¢Oes orientadas por
especialidades, deveriam elaborar listas de sites com informacgdes
confiaveis, contribuindo, assim, para a disseminacdo de conteldos
fidedignos em sua especialidade e para fortalecer a autonomia do paciente

em relacdo a sua saude e qualidade de vida.

PAWLUK et al. (2014) avaliaram o risco de ocorréncia de 25
anomalias congénitas e determinantes sociais adversos de acordo com o
nivel socioecondmico da familia e da regido no qual foram utilizados dados
do Estudo Colaborativo Latino-Americano de Malformacdes Congénitas
(ECLAMC). A casuistica foi constituida por 3786 nascidos vivos com uma
unica malformacdo e 13.344 controles, selecionados entre 546, 129
nascimentos, ocorridos em 39 hospitais na Argentina durante o periodo
1992-2001. Os defeitos labiais leporinos com ou sem fissura de palato e
comunicagdo interventricular apresentaram risco significativamente maior
no nivel socioecondmico mais baixo. Niveis socioecondmicos baixos
foram  significativamente  associados a maior frequéncia de

consanguinidade parental, ascendéncia nativa, idade materna abaixo de 19
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anos, mais de quatro gestacfes, baixo nimero de consultas pré-natais e

residéncia em regides desfavoraveis.

BETH et al. (2016) descreveram, através de uma revisdo da literatura
e entrevistas, que os pais aprendem melhor as informacdes de que precisam
e enfrentam os desafios emocionais de criar um filho com malformacéo,
com 0 apoio de outros pais através de midia digital, particularmente midia
social, consistente com a teoria do suporte social online. Assim, esses pais
passam por um estresse significativo, mas ganham compreensao, recebem
apoio e desenvolvem a capacidade de cuidar e ser defensores de seus filhos
por meio do apoio social emocional e informativo de pais para pais. O
apoio social online é mais eficaz em adultos jovens em idade feértil, sendo
as midias sociais e os aplicativos os mais Uteis dentro do quadro teorico de
apoio social. Isso abre novas oportunidades para efetivamente educar e
apoiar 0s pais a encontrar e usar 0 apoio social por meio de recursos
digitais para facilitar seu ajustamento emocional e habilidades praticas para

cuidar e acessar servigos para seus filhos.

GOMES & VARELA (2016) abordaram a questdo da mediacdo da
informacéo e a capacidade do sujeito de desenvolver a compreenséo, que
sempre dependera do substrato semiotico gerado nas relagdes interpessoais.
A informacdo que circula entre os dois principais polos da comunicacgéo -
emissor e receptor - somente pode ser compreendida se ambos dispuserem
de um repertério comum de signos para que ndo sejam produzidas
distorcdes. No que diz respeito a qualidade da informacdo acerca do

problema e dos procedimentos a serem realizados, o paciente normalmente
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se apresenta com temores diante do desconhecimento sobre a sua doenca,
suas causas e possiveis solucbes, assim como em relacdo a confiabilidade
na competéncia do profissional médico, o que intensifica a sua ansiedade.

Dai a importancia da linguagem clara objetiva e compreensivel.

VARGAS et al. (2017) descreveram 0s primeiros casos de
microcefalia relacionados ao virus Zika em nascidos vivos notificados na
Regido Metropolitana do Recife, Pernambuco, Brasil, por meio de um
estudo descritivo do tipo série de casos (notificados de 1° de agosto a 31 de
outubro de 2015). Foram confirmados 40 casos de microcefalia ao
nascimento, distribuidos em oito municipios da Regido Metropolitana do
Recife. Deste total de 40 casos, 27 méaes de portadores referiram exantema
na gestacdo, 20 no primeiro trimestre e sete no segundo, aléem de prurido,
cefaleia, mialgia e auséncia de febre. A maioria dos afetados apresentou
caracteristicas de infeccdo congénita (calcificagcbes cerebrais,
ventriculomegalia e lisencefalia — e suas maes apresentaram quadro
sugestivo de infeccdo) o que corroborou com a diagnostico firmado

posteriormente.



4 METODO
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4.1. Aspectos Eticos

O estudo foi enviado ao Comité de Etica em Pesquisa da UNIFESP e
aprovado sob parecer 2.658.960 CAAE: 86208618.0.0000.5505 (Apéndice
1).

4.2. Busca de anterioridade

Foi realizada pesquisa na internet (em 02/01/2017) utilizando o
termo “malformacdo craniofacial", nos principais mecanismos de busca,
onde foram encontradas 114.000 paginas no Google® e 25.600 paginas no
Yahoo® (Quadro 1), e foram analisados todos os sites das primeiras cinco
paginas, considerando que 98% das pessoas acessam apenas as primeiras
paginas (HODGDON, 2015).

4.3.Dominio

A — Realizou-se a compra, com recursos proprios, de dominio:
www.malformacoesdaface.com.br no  endereco  www.registro.br.-
registro.br € um departamento do NIC.br , que € o Nucleo de Informacéo e
Coordenacéo do Ponto BR.

B - Hospedado dominio em servidor preexistente e mantido com
recursos proprios: www.mddhosting.com - Servidor com alta performance
e com capacidade de ampliacdo, permite facil expansdo de acordo com a
demanda, possui tecnologia necessaria para instalacdo e manutencdo do

sistema Drupal.


http://www.malformacoesdaface.com/
http://www.registro.br/
http://registro.br/
http://www.mddhosting.com/
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4.4. Plataforma

Instalado o Content Management System Drupal® 7
(www.drupal.org/drupal-7.0) para gerenciamento de conteudo do website.
CMS é uma ferramenta que permite a um editor criar, classificar e publicar
qualquer tipo de informacdo em uma pagina web (ALVAREZ, 2008). A
Escolha foi realizada pelo programa estar entre os trés mais utilizados e ser
0 que apresenta mais recursos (MENING, 2015). O site
www.morethanthemes.com, foi utilizado para escolha do tema, para
identidade visual e formatacéo utilizado no website. Opcéo realizada por ja
haver conta preexistente do autor, facilitando a aquisicéo.

e Instalado tema SUCCENIC (www.morethanthemes.com), para aparéncia
e formatacédo do site. Transmitia a mensagem iconografica do perfil alvo

dos usuarios.

e Atualizado tema para CORPORATE+ (www.morethanthemes.com),
Escolha realizada por esse tema ser mais moderno, apresentar melhor
visualizagdo em smartphones, comunicar-se melhor com o perfil dos

usuarios e, consequentemente, perfil dos doentes.

4.5. Aplicacdo de conceitos de Design Thinking

Para a construcdo do portal foi utilizada a metodologia do Design
Thinking, relativamente nova e muito difundida no CURSO DE
MESTRADO PROFISSIONAL EM CIENCIA, TECNOLOGIA E
GESTAO APLICADAS A REGENERACAO TECIDUAL DA UNIFESP,
a partir do artigo e tese de Ferreira FK, et al., publicado em 2015 e
defendida em 2016.


http://www.drupal.org/drupal-7.0
http://www.morethanthemes.com/
http://www.morethanthemes.com/
http://www.morethanthemes.com/
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O Design Thinking é uma abordagem a resolucédo de problemas, que
se baseia em trés pilares principais: empatia, colaboracdo e

experimentacao.

A Empatia € a capacidade de compreender o sentimento ou reacéo
da outra pessoa, imaginando-se nas mesmas circunstancias, colocando-se
no lugar do outro, tentando sentir suas reais necessidades (por vezes

chamadas de “dores™).

A Colaboracéo e agir com outras pessoas (mais cabecas pensam
melhor, com visdes diferentes de um mesmo problema, diferentes
interesses) para a obtencao de determinado resultado ou ter participacdo em
obra coletiva. O principio do Design Thinking esta focado na resolucdo de
problemas de formas diferentes, criando novas solucdes a todos o0s
diferentes aspectos, que vao além de melhorar as alternativas existentes.
Quando um grupo de pessoas analisa um problema, em conjunto,
normalmente, leva a solugdes novas sobre aquele problema (FERREIRA et
al., 2015). Nesta fase, é realizada a ideacdo, que inclui brainstorming com

equipe multidisciplinar.

A Experimentacdo busca provocar observacGes e experiéncias em
diversas circunstancias. No momento em que sdo geradas as alternativas,
volta-se a experimentacdo, que é chamada de prototipacdo, a qual ndo ¢
apenas construir e verificar se funciona e, sim, um processo evolutivo. Um
teste rapido e de baixo custo é geralmente desenhado para obter novas
informacdes, ajudando a alocar tempo. Ambas séo fundamentais no modelo
do Design Thinking para patentes (FERREIRA et al., 2015). Por isso,
considera-se o design thinking uma metodologia poderosa para decretar o

fim de velhas ideias, uma vez que o pensamento ndo é construido de forma
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linear (como na metodologia cartesiana), mas sim, com muitas idas e

vindas, sucessos e fracassos, que sao experimentados, até se chegar a uma

solucdo final (Fig.1).

SoLovTnonN

Figura 1 — modelo de experimentagdo do Design Thinking How to create awesome
products using Design Thinking — Shaun Shirazian

O diagrama Double Diamond foi desenvolvido no Design Council
(Reino Unido), em 2005, como uma maneira grafica simples de descrever o
processo de design (FERREIRA FK et al., 2015), sendo dividido em quatro
fases distintas: “Descobrir”, “Definir”, “Desenvolver” e “Entregar” (Fig.
2).

#Double Diamond

Figura 2 — Diagrama Duplo Diamante — Maneira grafica de descrever istnDesign
Thinking. http://www.designcouncil.org.uk/news-opinion/design-process-what-double-
diamond
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Neste projeto de mestrado, foram feitas as atividades a seguir

explanadas, para se chegar ao produto final.

4.5.1 Discover / 0 Processo de Empatia e Brainstorming / o processo de

colaboracao
Conteudo

Inicialmente, foi realizada pesquisa na literatura sobre o assunto
(desk research), de modo a entender melhor o problema Alteracdes Faciais
(Malformacbes Craniofaciais). Para montagem do conteddo foi usado
como referéncia o Estudo Colaborativo Latino-Americano de
MalformagGes Congénitas (ECLAMC) e informagdes contidas em artigos
cientificos de revistas indexadas (www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed), com
menos de dez anos, dados do Ministério da Saude, bem como livros de
referéncia dentro da especialidade como Cirurgia Plastica Cabeca e

Pescoco (Peter C. Neligan) e Embriologia (Moore e Persaud).

Foram usados os descritores: Disostose craniofacial, cirurgia

plastica, informacéo, internet.

Apos a compilacdo dos dados sobre Malformacg6es Craniofacias, foi
realizada a primeira reunido de brainstorming, que envolveu o pesquisador,
0 orientador e a coorientadora. Nessa reunido foi confirmado o formato de
portal, aprovado o nome AFETTO, acrénimo de Alteracdes Faciais e
Tratamento, que visa trazer de forma indireta, uma afeicdo e cuidado
especial a esses pacientes. Foi definida a forma de apresentacdo das

informac0es, divididas em cinco itens principais:

e "O que é uma malformacdo?": com informacdes gerais sobre o

assunto, como conceito, causa e apresentacoes.


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed
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e "Embriologia normal da face e do cranio": com informacdes e
animacdes sobre o desenvolvimento craniofacial.

e “Tipos de malformagdo craniofacial”: descricdo das malformacoes
mais prevalentes (craniofaciestenoses, hidrocefalia, anencefalia,
fissura labial e palatal, microcefalia e microssomia facial) bem como
sua apresentacao, classificacao e tratamento.

e “Servicos de referéncia”: onde o paciente e/ou familiar podera
encontrar o servigo credenciado pelo SUS proximo de sua residéncia
para realizar o tratamento de sua doenca.

e “Atualizagdes”: informagoes atuais sobre as malformagdes.

A primeira reunido de brainstorming também definiu que seriam
abordadas as seguintes malformacdes craniofaciais: hidrocefalia, fissura
labiopalatal, microcefalia, microssomia hemicraniofacial e
craniofaciestenoses, por serem mais incidentes segundo o ECLAMC.
Foram estabelecidos critérios de inclusdo (malformacGes congénitas
craniofaciais que se enquadrassem nos grupos descritos pela ECLAMC) e
de ndo inclusdo (malformagbes congénitas que ndo se apresentassem no
seguimento cranio-facial). Ficou estabelecido que a linguagem fosse
adaptada para facil compreensdo do publico alvo, no caso, familiares dos

pacientes portadores.

Essa reunido também estabeleceu que fossem seguidas as normas e
recomendacbes da Comissdo de Divulgacdo de Assuntos Meédicos
(CODAME), do Conselho Regional de Medicina de Minas Gerais
(CRMMG) e do Conselho Federal de Medicina (CFM). Assim, ndo seriam

utilizadas fotos de pacientes. As imagens seriam desenhadas pelo autor e
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ou adquiridas, com recursos proprios, em www.shutterstock.com, que séo

imagens livres de royalties.

Além disso, os textos seriam escritos pelo autor e os respectivos
assuntos poderiam ser atualizados, de forma continua, para permitir a
evolucdo de determinado diagndstico, manejo e tratamento. O logo seria
desenvolvido por empresa especializada (f5designweb). Os custos do
desenvolvimento do projeto, manutencdo, criacdo e design do website

seriam arcados pelo proprio autor.

Validacao

Para validacédo do conteudo do portal, foi realizada a segunda reunido
de brainstorming, que envolveu o pesquisador, o orientador e a
coorientadora. Nessa reunido foram analisados os resultados da busca de
anterioridade. A pesquisa na internet, utilizando o termo “malformagao
craniofacial”, nos principais mecanismos de busca, encontrou 114.000
paginas no Google® e 25.600 paginas no Yahoo® (Quadro 1). Os achados
foram divididos em: Dicionarios, enciclopédias e revistas cientificas; blogs
de pacientes; sociedades e entidades médicas; promocdo e propaganda
médica e sites governamentais. De acordo com o Quadrol, nas primeiras
cinco paginas foram encontrados quatro sites apresentando definicdo geral

sobre o tema malformaces craniofaciais, com relevancia no assunto.

Nessa reunido também foi criado um questionario, que seria aplicado
em 20 pessoas, do publico leigo, escolhidas aleatoriamente. O contato com
estes era feito via telefone e uma vez aceito a participacdo no trabalho, era
fornecido o termo de consentimento e o0 questionario enviado

posteriormente por email. Este visaria obter informacbes sobre o
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conhecimento dessas pessoas acerca do assunto. Com base nas respostas

deste questionario, seria abordado o contetdo do portal.

Ainda, nessa reunido se definiu que seriam selecionados 20
profissionais, estes sim, especialistas em malformagdes, para opinarem
sobre a relevancia do tema, bem como, o contetdo do portal, por meio de
um segundo questionario. Estes especialistas foram escolhidos por
trabalharem em servicos de referéncia na cidade de Belo Horizonte e eram
compostos por dentistas, cirurgides plasticos, psicélogos, terapeutas
ocupacionais e cirurgides de cabeca e pesco¢o. Os questionarios (Apéndice
2, 3) seriam enviados via e-mail, juntamente com o termo de
consentimento livre e esclarecido (TCLE) (Apéndice 4) e, posteriormente,

coletados pessoalmente.

De posse dos resultados dos dois questionarios foi realizada a
terceira reunido de brainstorming, que também incluiu o pesquisador, o

orientador e a coorientadora. Na ocasido foram analisados esses resultados.

A pesquisa realizada por meio do questionario trouxe a
conhecimento os seguintes resultados: grande parte dos leigos (81%) sabia
do que se tratava uma malformacéo craniofacial, no entanto, ndo sabia onde

ficava o servico de referéncia do estado ou municipio.
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Vocé sabe o que € uma malformacéao craniofacial?

® Sim
® Nio

Figura 3 - Resposta do questionario enviado ao publico leigo acerca do
conhecimento sobre malformacéo craniofacial.

Vocé sabe onde fica o servigo de referéncia de malformagoes de sua
cidade ou estado?

@ Sim
@ Néo

Figura 4 - Resposta do questionario enviado ao publico leigo acerca do
conhecimento sobre Conhecimento do servigo de referéncia.

Uma grande parcela dos entrevistados (81%) usava a internet quando
surgia davida sobre determinada doenca. 1sso mostra a importancia desse

canal como fonte de informacéo ao publico leigo.
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Qual sua principal fonte de informacao quando surge duvida sobre
alguma doenca?

® ntemst

® Tewnsio

® Jomass e revstas
® Raoo

@ amigo medco

® Medco

® Méaco

@ avgcs centficos

Figura 5 - Resposta do questionario enviado ao publico leigo sobre a fonte
de informacéo quando surgiam duvidas sobre alguma doenca.

Um outro fator que chamou a atencao foi que grande parte dos avaliados
(85,7%) acreditava que nem todas as informacdes disponiveis na internet
eram verdadeiras e, quando em duvida de determinado assunto, a principal

fonte de informacéo era via web.

Voceé acredita que todas as informacoes disponiveis na internet sao
verdadeiras?

Figura 6 - Resposta do questionario enviado ao publico leigo sobre a
veracidade dasinformacdes disponiveis na internet.
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Quando questionadas sobre a fonte de informacéo, essas pessoas
julgaram que as fontes mais fidedignas eram sites de profissionais na area e

sites de universidades e faculdades, respectivamente.

Quando vocé consulta a internet para pesquisar doencas; quais locais
de informagao voce julga ter informacgoes verdadeiras e fidedignas?

@ Blog sobre o assunto

@ Sites de universidades e faculdades
Site de profissionais na area

@ Site de emissoras

Figura 7 - Resposta do questionario enviado ao publico leigo sobre as fontes mais
fidedignas consultadas.

Com relagéo ao uso de termos técnicos, uma consideravel parcela da
amostra considera que o uso dos mesmos poderia prejudicar a interpretacéo

da informacéo ali disponibilizada.

Voce acha que os termos tecnicos na medicina podem atrapalhar a
compreensao de determinado assunto?

® Sim

@ Nio
Talvez

Figura 8 - Resposta do questionario enviado ao publico onde os mesmos acreditam que
o0 uso de linguagem técnica poderia dificultar o entendimento.
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Da mesma forma, foi enviado um questionario aos profissionais que
trabalnam com malformacdes, no intuito de nortear a montagem do

conteudo do portal.

Os profissionais foram questionados quanto a informacdo que era
disponibilizada ao publico leigo e os mesmos afirmaram que néo
consideravam as informac6es acessiveis ao publico e que parte disso se

devia aos termos técnicos utilizados.

Voceé considera as informagodes referentes a malformacgoes suficientes
e acessiveis ao publico leigo?

® Sim
@ Nao

AV

Figura 9 - Resposta do questionario enviado aos profissionais sobre as informacdes
disponiveis na internet.

Esses profissionais acreditam que o uso de uma linguagem simples,
acessivel, associada a imagens ilustrativas facilitaram a compreensédo

acerca do assunto.



METODO - 24

O que voce considera importante na qualidade da informacgao
disponivel na internet?

@® Clareza
@ Objetividade
) Figuras ilustrativas
@ Néo utilizacdo de termos médicos
quando possivel
@ Todas as respostas anteriores

Figura 10 - Resposta do questionario enviado aos profissionais sobre a qualidade
da informac&o disponivel na internet.

Cerca de 90% dos entrevistados ndo consideravam facil a forma de

notificacdo das malformacdes.

Voceé acha facil a notificagao de uma malformagao?

® Sim
@ Nao

‘

Figura 11 - Resposta do questionario enviado aos profissionais sobre a
facilidade de notificacdo das malformacGes.

Em outro ponto, os profissionais concordaram com a importancia do

tratamento em um centro especializado.
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Voce acredita que tals pacientes seriam melhor tratados em centros de
referéncia?

@ Sim
@ Néo

Figura 12 - Resposta do questionario enviado aos profissionais sobre a importancia
do tratamento em centros de referéncia.

O atendimento multiprofissional seria uma fator preponderante para o
sucesso do tratamento dos pacientes ou seria apenas um fator
comemorativo?

@ Sim ndo ha sucesso no tratamento de
forma isolada

@ Néo acredito que outros profissionais
atuando simultaneamente poderiam
trazer beneficios

Figura 13 - Resposta coletada no questionario enviado aos profissionais sobre o
sucesso no tratamento multiprofissional.

4.5.2 - Develop and deliver / o0 processo de experimentacéo

Apbs a fase de definicdo e colaboracdo, foi adquirido o dominio
www.malformacoesdaface.com.br. Hospedado dominio em servidor
preexistente, www.mddhosting.com, e elaborado o conteido do portal
tendo como base a formacgdo normal da face e do cranio, o conceito de

malformacdo craniofacial e os seis grandes grupos de malformacdes


http://www.mddhosting.com/
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craniofaciais ja definidos em reunido prévia. Da mesma forma foi colocado
0 endereco e telefone dos servicos de referéncia como forma de orientar o

usuario que necessitem de atendimento.

Os logotipos da Universidade Federal de Sédo Paulo (UNIFESP), da
Escola Paulista de Medicina (EPM) e do Curso de Mestrado Profissional
em Ciéncia, Tecnologia e Gestdo Aplicadas a Regeneracdo Tecidual da
UNIFESP foram incluidos numa pagina especifica, denominada editorial,
juntamente com o0s nomes do pesquisador, dos coordenadores, do
orientador e da coorientadora. O contetdo teorico foi distribuido ao longo

do portal.

Apbs a elaboracdo do portal foi realizada a quarta reunido de
brainstorming, que também incluiu o pesquisador, o orientador e a co-
orientadora. Nela, o conteudo, o visual, a funcionalidade, entre outras

caracteristicas do portal, foram avaliados.



5 RESULTADOS
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Dessa forma e com base nas respostas dadas ao questionario foi
montado o portal de malformacdes que, de maneira clara e objetiva,
descreve as malformacdes evitando termos técnicos e usando 0s mesmos

quando imprescindiveis.

Conteudo

A seguir estdo apresentados os tépicos, conforme o material foi
dividido no website, bem como, o exemplo do contetdo no mesmo (Fig. 15,
16, 17, 18).

&« (&} | () malformacoesdaface.com.br/?page_id=19

!"’IIE'; UNIFESP _— .
e @ ARANNWaRRAN @ HOCTA T RO A AR
*‘Ws va ML “meé’ UNIFESP

Esse portal € um produto final do Mestrado Profissional em
Ciéncia, Tecnologia e Gestdo Aplicadas a Regeneragao
Tecidual

Desenvolvido pelo: Dr. Allan da Costa Santos
Coordenadores: Prof. Anténio Carlos Aloise / Profa. Leila Blanes

Orientador: Prof, Heitor Carvalho Gomes
Coorientadora: Profa Denise Nicodemo

Figura 14 - Informacdo no site sobre desenvolvimento e produto do mestrado
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T ow e

ARETTO

PORTAL DE INFORMACOES SOBRE
MALFORMACOES CONGENITAS CRANIOFACIAIS

v i EMBRIOLOGIA NORMAL
0/QUE E MALFORMAGAO DA FACE DO CRANIO

Sqisi e et eget Y e e et  SnCkure
i oyl . i 1  Maecenay e cumus el

MALFORMACAQ

CRANIOFACIESTENOSES HIDROCEFALIA ANENCEFALIA
FISSURA LABIO-PALATAL MICROCEFALIA MICROSSOMIA

Figura 15 - Lay out principal do site
(www.malformacoesdaface.com.br)

& (& J @® malformacoesdaface.com.br/?page_id=6
UNIFESP. .
P W —
ENROCAL CETADARIADAS A
MCONAGAD TEOUAL
” UNIFESP

O QUE E MALFORMAGAQ?

A extremidade cefalica do corpo possui desenvolvimento embrionario precoce e complexo o que a Conheca as Malformagoes
torna suscetivel a malformagdes de varias naturezas.

FISSURA LABIOPALATAL (FLP)
Os termos defeitos congénitos, malformagdes congénitas e anomalias congénitas sdo todos
termos do mesmo espectro para descrever alteragdes da formagéao e desenvolvimento presentes CRANIOFACIESTENOSES
no momento do nascimento podendo ser identificaveis ou ndo, no parto, segundo MOORE E
KEITH, (1994). P
Dentre os defeitos congénitos, as anomalias craniofaciais constituem um grupo diverso e ANENCEFALIA
estigmatizante. A genérica denominacao de anomalias craniofaciais inclui anomalias isoladas ou

multiplas de etiologia genética corroborada por fatores ambientais WOJCICKI(2016). Os MICROCEFALIA

Figura 16 - Informag&o geral sobre o que é uma malformacao
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MICROCEFALIA

* A microcefalia € uma alteragdo morfoldgica na qual o recém-nascido nasce com a
cabega pequena quando comparada com outras criangas de mesma idade e sexo

* O tamanho da cabeéa é medido 24h apds o nascimento, comparado com os padrées
de crescimento da OMS

¢ O resultado serd interpretado em fungdo da idade gestacional, assim como o peso e o
comprimento do bebé. Os casos suspeitos deverdo ser analisados por um pecﬁatra,
fazendo uma imagem do cérebro e medindo a circunferéncia da cabega a intervalos
mensais na primeira infancia e comparando com os padrdes de crescimento

* A ocorréncia de microcefalia por si s6 ndo significa que coexistam alteragdes motoras
ou mentais no entanto, pode —se associar a problemas de desenvolvimento cerebral o
gue acarreta convulsdes, alteragdes de desenvolvimento neuro-psico-motor que vai

e leve ao severo

¢ Trata-se de uma condigdo rara com incidéncia de 3,7 acometidos para cada 10.000
nascidos vivos

CLIQUE AQUI E - CONSULTE O MAPA

Figura 17 - Informacdo especifica sobre determinada malformacéo

CENTRO PRO SORRISO - UNIVERSIDADE JOSE DO ROSARO
VELLANO - UNIFENAS - CAMPUS DE AFENAS

Nucleo de Atendimento

Rodovia MG - Km 179 (UNIFENAS) - Universidade de Alfenas - Caxxa
Postal 23, Alfenas MG 37130-000

(35) 3299-3182 /(35) 3299-3287 /(35) 3299-3182/(35) 3299-3101

centropro-somso@unifenas.br

FACE AMIGA / MADRE COR HOSPITAL
Nucleo de Atendimento

Rua Marechal Mascarenhas, 99, Uberlandia MG 34408-228

(34)3230-7800

HOSPITAL DA BALEIA - FUNDACAO BENJAMIN GUIMARAES
Nucleo de Atendimento
Rua Juramento, 1464 , Belo Horzonte MG 30285-000

(31)3489-1500 / (31) 3489-1644 /(31) 34811628

Figura 18 -Servico de referéncia selecionado proximo ao domicilio escolhido
no mapa
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5.1. Fissura Labial (FL) e Labiopalatal (FLP)

g W e ) f;:ﬁ:::rw B

FISSURA LABIOPALATAL (FLP)

0 que 62 Conhega as Malformagoes

FISSURA LABIOPALATAL (FLP)
e E uma falha na regido labial e palatal (céu da boca) que ocorem separada ou

associadamente uma com a outra. CRANIOFACIESTENOSES
¢ Eamalformagdo congénita mais frequente que acomete o segmento da cabega
HIDROCEFALIA
o A fissura labial é uma alteracdo epidemiolégica e etioldgica distinta da fissura palatal
o Afissura labial esta associada a fissura palatal em 68 a 86% dos casos. ANENCEFALIA
 Fissura labial possui incidéncia maior em asiticos e caucasoides e menor na populacao

africana. MICROCEFALIA
¢ Para a fissura palatal (céu da boca) isolada ndo hé variabilidade étnica e sua incidéncia

MICROSSOMIA

é de 1: 2.500 nascidos vivos.
 Fissura labiopalatal é predominante em homens e a palatal isolada em mulheres,
* A ocomréncia de um Unico lado sdo 2x mais frequentes que as bilaterais e acometem

mais o lado esquerdo.
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Figura 19 -Aba dentro do portal referente as fissuras labiopalatais

e Sdo falhas na regido labial e palatal (céu da boca) que ocorrem
separada ou associadamente uma com a outra.

e E a malformacdo congénita mais frequente que acomete o segmento
da cabeca.

e A fissura labial é uma alteracdo epidemiologica e etiologica distinta
da fissura palatal.

e A fissura labial esta associada a fissura palatal em 68 a 86% dos
Casos.

e Fissura labial possui incidéncia maior em asiaticos e caucasoides e

menor na populacgéo africana.
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e Para a fissura palatal (céu da boca) isolada ndo ha variabilidade
étnica e sua incidéncia é de 1: 2.500 nascidos Vvivos.

e Fissura labiopalatal (fissura labial associada a fissura do céu da boca)
é predominante em homens e a palatal isolada, em mulheres.

e Fissuras de um Unico lado sdo 2x mais frequentes que as bilaterais e

acometem mais o lado esquerdo.

Causas

e A formacéo da face ocorre entre a 4-82 semana de vida intra-uterina e
é 0 periodo onde ocorrem alteragfes que resultam nas malformacoes.

e As causas dessas malformacdes possuem varios fatores associados.

e Sdo resultado de uma sucetibilidade genética aliada a fatores
ambientais, tais como: stress, infeccOes, caréncia nutricional,
medicamentos, entre outros.

e Os fatores ambientais também tém influéncia: virus ou hipertermia
(aumento da temperatura do corpo), pesticidas, desnutricdo, fumo,
alcool, drogas como antagonistas do acido félico, anticonvulsivantes
(valproato, difenilhidantoina, fenobarbital, trimetadiona), corticoides,
acido retindico e hipoxia (diminuicdo da oxigenacdo do sangue),
radiaces e modificacOes da presséo intra-uterina.

e A hereditariedade também é vista como fator etiolégico importante.
(LOFIEO, 1992).

e A maioria dos casos € esporadica, ou seja, pontual. (50-75%)

e As FLP podem ser uma anomalia congénita isolada, fazer parte de
uma sindrome (conjunto de sinais e sintomas) ou associacdo e,
portanto, ha a necessidade de uma cuidadosa investigacdo em busca

de outras anormalidades.
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e Entre os pacientes com fissura labial com ou sem fenda palatal, 14%
tem outras anormalidades como parte de uma sindrome, entretanto
55% dos pacientes com fenda palatal isolada sdo sindrémicos.

e A fenda labial com ou sem fenda palatal ou ainda somente a fenda
palatal isolada podem estar associadas a mais de 300 sindromes
genéticas

e As criangcas com FLP, 30% podem apresentar cardiopatia congénita
(doenca congénita do coracao).

e As fissuras labiopalatinas podem ser associadas a diversas sindromes
como a Sindrome de Stickler, sindrome do alcool fetal, sindrome
velocardiofacial e sindrome de DiGeorge, sindrome de Van der
Woude, displasia ectodérmica e trissomias.

e A forma sindrémica mais comum da fenda labial com ou sem fenda
palatal € a Sindrome de Van Der Woude (1 para cada 70.000) a qual
e caracterizada por fenda labial ou palatal + hipodontia
(desenvolvimento dental anormal) + orificios em labio inferior que

correspondem a abertura anormal das glandulas salivares acessorias.
Classificacdo de SPINA

A classificacdo de SPINA é utilizada de acordo com as estruturas
acometidas pela fissura. Na regido do palato (céu da boca), logo atras dos
quatro primeiros dentes incisivos, esta localizado o forame incisivo. O

mesmo serve de marcacao para essa classificacao:

| -Fissura pre-forame incisivo - Fissura exclusivamente labial decorrente da
falta de fuséo dos processos maxilares (0ssos maxilares) com os processos

nasais medianos. Palato Primario (labio e arcada alveolar, até o forame
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incisivo), podendo ser bilateral ou unilateral completa/total ou

incompleta/parcial, desenhos A,B,C e D.

Il -Fissura transforame (através do) incisivo - Palato Primario e secundéario
(labio, arcada alveolar, palato duro e mole), podendo ser uni ou bilateral
(desenhos E e F).

I11-Fissura pos-forame incisivo - Palato secundario (palato duro e mole),
podendo ser completa ou incompleta. Sdo as fendas palatinas, resultantes
da falta de fusdo dos processos palatinos (que formam o céu da boca) entre
si e com o septo nasal. Estdo localizadas no meio do “céu da boca”. Podem
afetar somente Gvula, palato mole (incompleta) ou envolver o palato duro

(completa).

ARBR-—
2RER

Figura 20 - Classificacao de Spina

Diagnostico
e Precoce, pode ser realizado no pré-natal pela ultrassonografia a partir de 14

semanas de gestagao.
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Tratamento

Os pacientes que apresentam a fissura de labio, palato ou ambas devem ser
abordados cirurgicamente a partir dos trés meses com a crianga
apresentando-se com dez libras de peso (4,53kg) e 10g de hemoglobina,
porém, alguns servicos abordam protocolos préoprio de tratamento.

Vérias sdo as técnicas a serem utilizadas, no entanto, ressalta-se a
importdncia do tratamento  multidisciplinar com  fonoaudidlogo,
odontologos, pediatras, psicdlogos, cirurgides plasticos e fisioterapeutas.

O aleitamento materno € indicado, ndo devendo ser suspenso, pois ajuda no

desenvolvimento da musculatura da face e da boca.

O objetivo priméario € reconstituir a competéncia oral e a dinamica da

musculatura da boca.

7

Igualmente importante é o alcance de uma reconstrucdo labial

esteticamente favoravel.

O foco estd no alinhamento correto das margens labiais, reconstrucdo

simétrica do vermelhdo do labio, e reconstrucdo precisa da coluna filtral.

Adicionalmente, os objetivos da rinoplastia (cirurgia nasal), no momento

da correcdo primaria do palato, também devem ser alcangados.

Em primeiro lugar, a funcdo nasal € retomada e otimizada com o
fechamento do assoalho nasal, e o reposicionamento das cartilagens é be-

néfico para simetria nasal externa.
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Cirurgia

A cirurgia ndo poderd ser realizada se os niveis de hemoglobina ndo

estiverem acima de 10g/dL.

Antes da cirurgia, os habitos de succdo, como utilizacdo de chupeta ou
“chupar dedo” devem ser retirados, para que nao comprometam a

reabilitacdo pds-operatoria.

Orienta-se que duas semanas antes da cirurgia deve ser realizado o
desmame do aleitamento materno e a introducdo de alimentos liquefeitos,

para que a crianga se acostume.

A administracdo dos alimentos deve ser realizada com a colher e ndo com a

mamadeira

A correcdo labial ndo ocorre logo apds o nascimento, pois 0 risco

anestésico de uma anestesia geral supera os beneficios da cirurgia.

A estafilorrafia, sutura da Uvula, (campainha do céu da boca) e a
gueiloplastia (cirurgia dos labios) devem ser realizadas do 3° ao 4° més de

vida.

Quando bilaterais devem ser realizadas em 2 etapas sendo de um lado com

3 a 4 meses e a contralateral deve ser realizada entre 0 6° € 07° més.

Em fissuras com maior grau de hipoplasia tecidual, ha o fato de tender a

resultar em labio curto, necessitando de revisdes cirurgicas.
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Tratamentos complementares subsequentes

Alguns pacientes com fissura do labio e palato precisardo de enxerto 6sseo
na regido alveolar (onde o dente se fixa) uma vez que essa estrutura, em

alguns pacientes, estara ausente.

O que determina o tempo do enxerto 6sseo alveolar é a idade dentaria: ou

seja o inicio da denticdo mista.

Para isso € necessario que os primeiros molares estejam totalmente
formados (para ancoragem), dentes incisivos totalmente formados (em
casos bilaterais), idade suficiente para a cooperacdo entre pais e filhos,
antes da erupc¢éo (nascimento) do canino superior (quando a raiz estiver 50-
75% formada).

O enxerto de 0sso alveolar é realizado aos 9 anos, aproximadamente.

A crianca provavelmente vai precisar de outras operacfes para corrigir 0s
impedimentos da fala ndo responsivos a terapia, o déficit de osso residual
e a fistula (comunicacdo) oronasal entre nariz e boca) na linha da gengiva,

obstrucdo nasal, oclusdo defeituosa e distor¢do do estigma.

Os pacientes com fissura labiopalatal sdo submetidos a ortodontia pré-
cirirgica, para expandir segmentos colapsados, evitar o deslocamento de
raizes dentarias para a fenda alveolar, corrigir mordidas cruzadas com
mandibula, corrigir a posicdo pré-maxila (em fissuras bilaterais) para a
melhor simetria facial.

Os principios do reparo da fenda labial incluem reparo em camadas
da pele, mdsculo e membrana mucosa, para restaurar 0 comprimento

simétrico e a funcgéo.
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A correcdo inicial da deformidade nasal da-se no momento do reparo
labial.
Mesmo que os defeitos pré-operatorios sejam muito graves, o reparo

da fenda labial bilateral freqiientemente resulta em uma melhor simetria.

O objetivo do reparo da fenda palatina é estabelecer uma valva
competente que possa isolar as cavidades oral e nasal, recriando a faixa

muscular necesséria para elevacao do palato.
A importancia do tratamento multidisciplinar

e A atuacdo expressiva do fonoaudidlogo em orientar quanto a correta
articulagéo dos sons, bem como para qualidade nasal da voz, faz com
que falhas articulatorias sejam trabalhadas.

e Devido ao estreitamento do arco dentario superior, as consoantes
mais frequentemente afetadas durante a fala séo as fricativas, que sao:
IS/, 1Z1, IFl, V], e linguodentais, tais como: /T/ e /D/, como também
a dificuldade da aproximacédo dos labios para producdo normal das
bilabiais /B/, /P/, IM/.

e Em alguns casos, os pacientes lancam méo de alguns mecanismos
compensatorios, como emissdo das fricativas com fricacdo faringea,
golpe de glote e muitas substituicGes de sons que precisariam da
integridade do palato para sua articulacao.

e A atuacdo do cirurgido dentista é bastante intensa, pois comeca,
sempre que possivel, logo apds o nascimento e finaliza ao se obter a
normalizagdo da oclusdo dentaria, de acordo com as caracteristicas
individuais de cada caso, em torno dos 18 anos de idade.

e Este profissional que deve orientar os pais e 0 paciente sobre 0s

problemas dentarios que podem ocorrer e que sdo associados com as
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fissuras, como: dentes natais ou neonatais, auséncias congénitas,
especialmente do incisivo lateral (deciduo ou permanente e pré-
molares), frequéncia de dentes supranumerarios, incisivos laterais
fora de posi¢do, anomalias morfologicas como desenvolvimento
anormal do esmalte dental, alteracdo no tamanho dos dentes, dentes
fissurados, mordida cruzada posterior, sobremordida, retracdo da
gengiva inserida, perfil convexo associado a protusdo mandibular ou

pseudomandibular.

5.2. Microssomia Hemicraniofacial
g S\ T i ..... @ R‘m‘;“ = H

‘ MICROSSOMIA

Oqueé? Conhega as Malformagoes
FISSURA LABIOPALATAL (L7)
CRANOFACESTENOSES
HOROCEFALA

ANBCETAA

MCROCEFALA

MCROSSOMA

Como identificar
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Figura 21 -Aba dentro do portal referente a microssomia

e Considerada a segunda malformacdo mais comum na face. Acomete
um a cada 4.000 a 5.600 nascidos vivos.

e Conhecida também como espéculo 6culo-auriculo-vertebral.
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Resulta de alteracbes na formacdo do primeiro e segundo arcos
branquiais que dardo origem a orelha, mandibula, nervos facial e
trigeminal, arco zigomatico (macé do rosto), masculos da mastigacéo
e da mimica, ou de quaisquer outras estruturas provenientes desses
dois arcos.

O acometimento unilateral € predominante e as manifestacdes tipicas
sdo muito variadas.

A assimetria mandibular é a primeira manifestacdo do esqueleto,
tornando-se mais evidente com a idade, em decorréncia do
crescimento do lado oposto.

N&o apresenta uma causa bem definida, no entanto, acredita-se que
infeccOes intra-uterinas, radiagdes e drogas possam contribuir para o
aparecimento das alteracdes.

Pode estar associada a outras malformacgfes, como Sindrome de
Goldenhar (microssomia cranio-facial associada a malformacdo de
coluna cervical e dermoide epibulbar (quando a esclera invade a
cérnea).

Pode apresentar hipolplasia, funcdo reduzida ou méa funcdo de:
mandibula, oclusdo dentaria, orelha pequena ou presenca de orelha
acessoOria, maxila, osso temporal, osso frontal, vertebral (40-60%),
nervo facial (22%), audicdo (perda conducdo do som), perda
sensorial, macrostomia (cavidade bucal ampliada), cistos na cérnea
(dermdide epibulbar), alteracdes nos musculos da mastigacéo, tecido
gorduroso escasso ou ausente, alteracdo na glandula parotida,

microftalmia (diminuic¢do do diametro ocular) e fissura facial lateral.
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Classificacdo

e Varios critérios de classificacdo forram propostos por Pruzansky
(1982), Lauritzen et al (1985), David (1987), Vento et al (1991), and
Horgan et al (1995).

e O sistema de classificagio de mais facil compreensdo é
caracterizado pela sigla OMENS, como descrito por Horgan et al,
devido a presenca de malformaces associadas:

- OMENSH+ subdivide e gradua as principais deformidades.

O=Orbital (Cavidade dos olhos)

M=Mandibula

E=Ear (orelha)

N=Nervos

S=SoftTissues (tecidos moles)

+ = Extra-craniofacial features (caracteristicas extra-craniofacial)

e A classificacdo da deformidade do esqueleto de Pruzansky,
modificada por Kaban (o qual incorporou 0 OMENS+) é a mais
utilizada na pratica.

e Pruzansky subdivide as deformidades da orelha e da mandibula. Essa
classificacdo se baseia na alteracdo de desenvolvimento da mandibula,
Ou seja, quanto maior o grau da malformagdo, menor serdo
desenvolvimento das partes que compde 0 0sso mandibular, sendo que

no grau Il pode haver auséncia de uma parte significativa da mandibula.
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Pruzansky | Pruzansky lla Pruzansky Ilb

Pruzansky IlI

Figura 22 - Classificacdo de Pruzansky

5.3. Malformagc6es auriculares

As malformac6es auriculares séo classificadas, segundo Tanzer, em

5 tipos: anotia (auséncia de orelha) microtia (orelha pequena), baixo

desenvolvimento do terco medio ou superior e orelha proeminente.

Especificamente no caso de microssomia craniofacial, Meurmann

classificou em 3 tipos:

Grau I: orelha completa, porém hipoplasica (desenvolvimento
incompleto) em todos 0s seus componentes.

Grau Il: somente remanescentes verticais da cartilagem e pele,
associados a atresia de canal auditivo.

Grau Ill: completa auséncia de orelha externa, excetuando-se pela
presenca de apéndices auriculares e l6bulo.

A perda auditiva na microssomia craniofacial geralmente € devida ao

estreitamento do conduto auditivo externo e pela malformacdo das
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estruturas do ouvido médio (cavidades médias pouco desenvolvidas
e ossiculos malformados ou colabados).
Portanto, a maioria dos pacientes apresenta perda auditiva decorrente

de alteracOes na conducao do som.

Tratamento

Necessita de abordagem multidisciplinar (fonoaudidlogo, odontélogo,
psicélogos, otorrinolaringologistas, geneticistas e pediatras) em
conjunto com cirurgido plastico cranio-maxilo-facial.
Recém-nascidos com microssomia craniofacial pode apresentar
insuficiéncia respiratoria no periodo pdés-natal imediato, que
necessite abordagem precoce devido baixo  desenvolvimento
mandibular grave, sendo necessario 0 uso de tubo nasofaringeo,
distracdo osteogénica (cirurgia craniofacial) e/ou tragueostomia
(cirurgia onde se implanta um tubo de comunicagdo para respiracao
na regido cervical).

Nos dois primeiros anos de vida apos o 3° més, pode-se programar o
tratamento da macrostomia (cavidade bucal ampliada) com os
seguintes objetivos: reconstrucdo do esfincter oral, simetria labial e
cicatrizes bem posicionadas.

Ha 2 protocolos de tratamento da microssomia craniofacial: Retardar
a correcdo da assimetria do esqueleto e das partes moles até o final
do crescimento facial (ap0s 15 anos de idade) ou submeter estes
pacientes a correcdo precoce.

Assimetrias faciais importantes podem necessitar abordagem
ortopédica precocemente, objetivando estimular o crescimento

maxilomandibular.
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A distracdo osteogénica de mandibula, (método que estimula o
crescimento 0sseo a partir de duas extremidades), tem sido indicada
ao redor de 3-5 anos para alongar a mandibula, criar uma mordida
aberta lateral no lado pouco

desenvolvido, que permita o crescimento vertical da maxila, e
melhore a simetria facial e oclusal.

A utilizacdo de enxerto 06sseo para a correcdo do baixo
desenvolvimento mandibular unilateral, em casos com maior
comprometimento do ramo mandibular e do condilo (Pruzanski grau
I11) pode também ser realizada nesta faixa etaria.

Podem ser utilizado retalhos dsseos livres, com areas doadoras de
metatarso, crista iliaca ou costela, para corre¢cdo das hipoplasias
mandibulares, em decorréncias de sua melhor integracdo, menor
absorcéo 0ssea e possibilidade do crescimento 6sseo em longo prazo.
Geralmente se indica o procedimento microcirdrgico em pacientes
mais velhos.

A reconstrucédo auricular tem sido indicada ap6s 7 anos de idade.
Diferentes métodos de reconstrucdo podem ser aplicados,
inicialmente a confeccdo do arcaboucgo cartilaginoso, seguido da
reconstrucéo do lobulo e posteriormente do sulco retro-auricular com
intervalo de 6 meses entre as etapas.

Os materiais mais utilizados como arcabouco séo cartilagens costais
(costelas) e cartilagem conchal.

Materiais inorgénicos também podem ser utilizados como o Porex
(implante de polipropileno) ou silicone.

O uso da 6° 7° e¢ 8°artilagem costais tornou-se 0 padrdo na

confeccédo do arcabouco da orelha.
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e ApO6s o termino do crescimento facial, a correcdo definitiva da
simetria facial e da oclusdo dental podem ser realizadas.

e As deficiéncias de partes moles devem ser reparadas depois de
corrigido o arcabouco 6sseo.

e Enxertos dermogordurosos, lipoenxertias (enxerto de gordura) e
transplantes microcirargicos podem ser utilizados com diferentes

graus de satisfacéo.

5.4. Microcefalia

UNIFESP.
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Figura 23 — Aba dentro do portal referente a microcefalia

¢ A microcefalia € uma alteracdo morfolégica na qual o recém-nascido
nasce com a cabega pequena quando comparada com outras criangas
de mesma idade e sexo (Figura 21).

e O tamanho da cabeca é medido 24h ap0s 0 nascimento, comparado
com os padrdes de crescimento da OMS.

e O resultado sera interpretado em funcdo da idade gestacional, assim
como 0 peso e o comprimento do bebé. Os casos suspeitos deverdo

ser analisados por um pediatra, fazendo uma imagem do cérebro e
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medindo a circunferéncia da cabeca a intervalos mensais na primeira
infancia e comparando com os padrdes de crescimento.

A ocorréncia de microcefalia por si s6 ndo significa que coexistam
alteracbes motoras ou mentais, no entanto, pode se associar a
problemas de desenvolvimento cerebral o que acarreta convulsoes,
alteracOes de desenvolvimento neuro-psico-motor que vao do leve ao
Severo.

Trata-se de uma condicao rara, com incidéncia de 3,7 acometidos
para cada 10.000 nascidos Vvivos.

Pode ser classificada segundo o tempo de seu inicio em: microcefalia
congénita (presente ao nascimento) e microcefalia pés-natal (falha de

crescimento normal do perimetro cefalico apds o nascimento).

Macrocefalia Volume Normal Cranio Microcefalia

Figura 24 — Alteragdes volumetricas do cranio

Causas

Anomalias genéticas

Infec¢cbes pré-natais ou intra-uterinas (citomegalovirus, sifilis, herpes,
rubéola, HIV e Zika)

Alcool, fumo, drogas ilicitas e radiagdes ionizantes

Metais pesados tais como arsénico e mercurio
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e Alteracdes metabolicas

A infeccdo pelo ZIKA

e A infeccdo pelo virus Zika afeta todos 0s grupos etarios e ambos 0s
SeXos.

e E uma doenca febril aguda e autolimitada, na maioria dos casos,
podendo levar a hospitalizacdo ou nao.
Pode apresentar-se com febre baixa (ou, eventualmente, sem febre),
exantema (manchas avermelhadas) maculopapular, artralgia (dor nas
articulacdes), mialgia (dor muscular), cefaleia (dor de cabeca),
hiperemia conjuntival (olhos vermelhos) e, menos frequentemente,
odinofagia (dor ao engolir), tosse seca, alteracOes gastrointestinais
(vomitos) e edema (inchaco).

e Formas graves e atipicas sdo raras, mas, quando ocorrem, podem
excepcionalmente evoluir para ébito.

e A incidéncia de casos de infeccdo pelo virus Zika impde a
intensificacdo do cuidado da gestante durante o acompanhamento
pré-natal, devido a associacdo com o0s casos atuais de microcefalia

em recém-nascidos.

Diagnostico

e O diagnostico e realizado pela ecografia do feto no final do segundo
trimestre, por volta das 28 semanas ou no terceiro trimestre de
gravidez.

e (Caso a ultrassonografia obstétrica da gestante mostre um feto com
circunferéncia craniana (CC) aferida menor que dois desvios padrao
(< 2 dp) abaixo da média para a idade gestacional, ou com alteracéo
no sistema nervoso central (SNC) sugestiva de infeccdo congénita,

este pode ser considerado um caso SUSPEITO de microcefalia.
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Cuidados com RN com microcefalia

e O aleitamento materno ¢ a estratégia isolada que mais previne mortes
infantis, além de promover a salude fisica, mental e psiquica da
crianca e da mulher que amamenta, por isso deve ser mantido nos
recém-nascidos portadores de microcefalia, excluidas as outras
causas infecciosas que contra-indiquem o aleitamento.

e A identificacdo do virus Zika na urina, leite materno, saliva e sémen
pode ter efeito pratico apenas no diagndstico da doenca, ndo
demonstrando que essas vias sejam importantes para a transmissao
do virus para outra pessoa.

e Estudos realizados ndo identificaram a replicagdo do virus em
amostras do leite, indicando a presenca de fragmentos do virus que
ndo seriam capazes de produzir doenca.

e As criangas com microcefalia devem receber tratamento
multiprofissional tendo em vista que o crescimento fisico e a
maturacdo neuroldgica, comportamental, cognitiva, social e afetiva
da crianca ocorrem em virtude dos estimulos externos.

e Criancas com microcefalia se beneficiam da estimulacdo precoce,
que objetiva estimular a crianca e ampliar suas competéncias,
abordando os estimulos que interferem na sua maturagdo, para

favorecer o desenvolvimento motor e cognitivo.
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5. Hidrocefalia
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Figura 25 — Aba dentro do portal referente a hidrocefalia

e O liquor tem fungdo de envolver e proteger o sistema nervoso
central (SNC) contra impactos e traumas, bem como produzir
celulas de defesa local. Ele circula ao redor do SNC e por alguns
orificios (forames) comunicam algumas cavidades dentro do
céerebro.

e A hidrocefalia é uma patologia cuja incidéncia € maior na
populacao infantil com ocorréncia de 0,3 a 1 casos a cada 1.000
nascidos vivos devido ao desequilibrio entre a producdo e a
absorcdo do liquor cefalorraquidiano (LCR). Tal alteracéo
acarretard em dilatacdo ventricular (cavidade no interior do
cerebro) progressiva e aumento do volume craniano.

e No passado era identificada por um perimetro cefalico (diametro
da cabeca) ao nascimento acima de 2 desvios padrdes acima da
média.

e Geralmente acontece como conseqiéncia de uma obstrucdo a
circulacéo do

LCR, que pode ocorrer em varios locais de cérebro, no forame de

Monro, no aqueduto de Sylvius, no forame de Magendie, no forame

de Luschka, ou no espaco subaracndideo que comunicam-se. Uma
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vez obstruido, algum desses pontos, pode levar ao aumento da

pressao e dilatacéo das cavidades intracerebrais.

Etiologia

Sua causa pode estar ligada a fatores de origem genética ou
ambiental, ou ainda tratar-se de uma heranca multifatorial.

A heranca genética (autossdmica recessiva) tem sido proposta em
varios casos de recorréncia familiar.

A hidrocefalia € dita congénita quando diagnosticada ao nascimento,

ou logo apés, ou, durante o pre-natal.

Classificagao

Vérias sdo as classificagbes existentes hoje em nosso meio, no
entanto, uma delas, a mais completa, apresenta 10 categorias com 54
subtipos:

I. Inicio: 1. Congénito, 2. Adquirida, 3. Fetal, 4. Neonatal, 5. Infantil,
6. Crianca e 7. Adulto;

I1. Causas: 1. Priméria, 2. Secundaria e 3. Idiopatica

I11. Lesbes subjacentes: 1. Disgenesia, 2. Pos-hemorragia, 3. P0s-
meningite, 4. Pos-traumatica, 5. Lesdo expansiva e 6. Outras;

IV. Sintomatologia: 1. Macrocefalia, 2. Normocefalia, 3.
Microcefalia, 4. Oculta, 5. Sintomaética, 6. Evidente, 7. Comatoso, 8.
Estupor, 9. Deméncia, 10. Retardo Mental, 11. Sindrémico, 12.
Hidrocefalia-Parkinsonismo e 13. Outros;

V. Patofisiologia - Dindmica Liquorica: 1. Comunicante, 2. Ndo
comunicante, 3. Obstrutiva, 4. Ndo obstrutiva, 5. Externa, 6. Interna,

7. Localizada, 8. Intersticial e 9. Compartimento isolado
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V1. Patofisiologia — Dindmica da Pressdo Intracraniana: 1. Alta
pressdo e 2. Pressdo normal

VIl. Cronologia: 1. Aguda, 2. Cronica, 3. Longa evolucédo, 4.
Progressiva e 5. Compensada

VIII. Pos Derivagdo: 1. Dependente de derivacédo, 2. Independente
de derivacdo, 3. Sindrome de ventriculo em fenda e 4. Hematoma
subdural pés-derivacao

IX. PoOs ventriculostomia endoscépica: 1. TVE dependente e 2.
TVE independente

X. Outros, ou combinag6es de varios subtipos.

Manifestacdes clinicas

As manifestacOes apresentar-se-d0 de acordo com a idade do
paciente.

Em recém-nascidos o aumento do perimetro cefalico e ampliacdo da
fontanela anterior, também chamada pelos leigos de “moleira”que
pode ter seu fechamento adiado e estar cheia ou tensa.

A medicdo do perimetro cefalico nos recém-nascidos representa a
avaliacdo clinica de maior importancia no reconhecimento precoce
da hidrocefalia.

Se a cabeca estiver anormalmente grande ao nascimento, ou se exibir
um crescimento excessivamente rapido nas primeiras semanas de
vida, deve-se efetuar a medicdo semanal, no minimo e anotar 0s
resultados nas curvas de perimetro cefalico.

Em casos extremos pode-se observar a crianga com o achado de
“olhar do sol poente” que ¢ o deslocamento temporario ou
permanente do globo ocular para baixo com a palpebra superior fixa.

Esse achado sugere sinal precoce de hipertensao intracraniana.



RESULTADQS - 52

Em criangas maiores, adolescentes e adultos, os sintomas estdo
baseados nos achados de sindrome de hipertensdo intracraniana
(cefaléia, vOomitos e edema de papila). Casos mais avangados
observa-se disturbios da deambulacdo e de coordenacdo motora,
leséo do 6° nervo craniano manifestada por estrabismo convergente,

alteracdo no ritmo respiratorio e coma.

Tratamento

O tratamento tem como objetivo a normalizacdo da pressao
intracraniana.

Na maior parte das vezes € cirdrgico, no entanto, pode ser utilizada
medicacgdes cujo objetivo é diminuir a presséo do liquor.

O tratamento cirlrgico baseia-se nas drenagens (derivacdes)
valvuladas unidirecionais com o objetivo de derivar o liquido em
excesso nos ventriculos cerebrais para outras cavidades corporais,
anulando a base fisiopatoldgica da hipertenséo intracraniana.

Existem as seguintes derivagdes: Derivagdo Ventriculoperitoneal
(DVP) para a regido abdominal, da Derivacdo Ventriculoatrial
(DVA), para a o coracdo, a Derivacdo Ventricular Externa (DVE).
Embora a derivacdo possa ser feita para 0 meio externo, para o atrio
direito ou atraves de terceiro ventriculostomia, a variedade mais
largamente empregada é a derivacéo ventriculo-peritoneal.

As derivagOes ndo sdo isentas de complicacOes a saber: mecéanicas,
funcionais e infecciosas, podendo provocar les6es neurologicas,
obitos, disturbios psicoldgicos nos pacientes e familiares, além do
aumento dos custos hospitalares. Sendo que as mais frequentes séo o

hiper ou hipofuncionamento,
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e obstrucdes distais e proximais, as fraturas ou desconexao do sistema,

as fistulas liquoricas e as infecgdes.

5.6. ANENCEFALIA
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Figura 26 — Aba dentro do portal referente a anencefalia

e O encéfalo ¢é a parte do sistema nervoso central contido dentro do
cranio e devido a sua complexidade ndo € incomum a sua ma
formacao.

e A anencefalia € uma ma formacédo decorrente da auséncia de fuséo
das pregas neurais que ocorre por volta do 23° e 28° dias de
gestacao.

e Possui uma evolucdo letal onde o recém-nascido anencéfalo pode
nascer morto ou viver por algumas horas ou dias.

e A incidéncia no Brasil é cerca de 18 casos para cada 10.000 nascidos
Vivos, uma taxa mais de cinguenta vezes maior que a observada em

paises desenvolvidos.
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Causas
e Os principais agentes teratogénicos incluem as radiagdes, 0s virus, as
drogas, as doencas maternas e o efeito desses agentes dependem de
varios fatores, tais como: tempo de exposicdo ao teratdgeno,
dosagem do teratdgeno, gendtipo materno, suscetibilidade do
embrido, atividade enzimatica do feto, interacdes entre teratogenos e

especificidade dos tecidos.

Manifestacoes clinicas

e O encéfalo posterior aparece como uma massa esponjosa de vasos
(estroma angiomatoso)

e Auséncia simétrica dos 6ssos do cranio acima da oOrbita (0ssos que
protegem os olhos superiormente).

e Pode acometer o fechamento da coluna vertebral

e A cabeca pode ter o aspecto afundada superiormente e os olhos
podem estar projetados.

e Os ombros e cintura escapular podem estar aumentados

desproporcionalmente.

Evolucéo

e Sobrevida rara de algumas semanas.
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. Craniossinostoses, cranioestenoses ou craniofaciestenoses

CRANIOFACIESTENOSES

Tratamento visa minimizar estigmas psicolégicos

e Para cada tipo de deformidade craniana os cortes nos o0ssos do cranio e o
remanejamento das placas 6sseas sao distintos, mas o principio de realizar a cirurgia na
area afetada, recortar e remodelar a calota, rearranjando os enxertos em uma forma
mais adequada, permanece ainda hoje como o mais aceito.

e As placas e parafusos de titdnio devem ser evitados em criangas porque nao
acompanham a placa 6ssea de crescimento sendo preferivel as placas e parafusos
reabsorviveis a base de acido polilatico que sdo hoje o material preferido para fixagao.

* A escafocefalia como nao convive com os problemas da hipertensao intracraniana ou
déficit neuropsicomotor tem indicagdo de tratamento precoce (5-14 meses,
preferencialmente) apenas pela facilidade de moldar ossos mais jovens, e a
possibilidade de o crescimento adicional trazer refinamento a remodelagem
conseguida.

Figura 27 — Aba dentro do portal referente a craniofaciestenoses

As craniossinostose € uma anomalia decorrente da juntura prematura
dos 0ssos cranianos na regido denominada sutura. Por promover a
fusdo precoce ir4a acarretar limitagio no crescimento e
desenvolvimento do tecido neural.

Essas suturas possuem importancia, pois, uma vez que ndo Sao
fundidas, permitem o cavalgamento dos 0ssOs cranianos e a
passagem do feto no canal de parto alem de permitir o crescimento
das placas 0sseas da calvaria durante a expansao cerebral.

Estima-se que tal alteracdo ocorra na incidéncia de 0,34 a 0,48 para
cada 1.000 nascidos vivos.

Até o segundo ano de vida o cérebro adquire metade do volume que

tera na idade adulta, por isso nestes 2 primeiros anos essas suturas



RESULTADOS - 56

permanecem abertas e ativas para permitir o crescimento do

encéfalo.

Classificacdo
As craniossinostose podem ser primarias ou secundarias:

e Primaria quando o cérebro tem potencial de crescimento normal e o
fechamento prematuro da sutura impede seu desenvolvimento.

e Secundaria quando o cérebro tem malformacoes que Ihe privam o
crescimento, ou em presenca de condicdes clinicas como discrasias
sanguineas (talassemia) que causam imobilidade sutural e fatores
teratogénicos que afetam o comportamento.

e A craniossinostose pode ser simples ou complexa.

e A craniossinostose simples, isolada ou ndo sindromica: afeta uma ou
mais suturas do cranio, sendo a fusdo prematura da sutura o Unico
defeito priméario do individuo.

e As craniossinostoses podem ocorrer como um elemento isolado,
resultando em craniossinostose ndo-sindrémica ou podera aparecer
em associagdo com muitas doengas com padrdes bem definidos que

constituem sindromes reconhecidas clinicamente.

Craniossinostose simples e ndo sindrémica
e A fusdo prematura dos 0ssos cranianos € conhecida desde a Grécia
antiga
e Virchow, médico polonés, formulou a “lei de Virchow” que diz que
a fusdo prematura de uma sutura craniana inibe o crescimento
normal dos 0ssos cranianos em direcdo perpendicular a sutura
comprometida.

e O crescimento compensatorio se dara nas suturas pérvias.
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Existe apenas 1 gene conhecido (0 EFNA4) cuja maturacdo produz
craniossinostose simples ou ndo-sindromica.

Aproximadamente 8% dos casos sédo familiares, com um padrdo de
herancga autossémica dominante.

A fusdo prematura de uma ou mais suturas provoca a restricdo do
crescimento cerebral com consequentes deformidades devidas aos
padrdes especificos de crescimento compensatorio.

O esforco de crescer contra uma resisténcia aumentada, aumenta a
pressao no cérebro.

Esta pressdo pode ser compensada totalmente pelo crescimento das
suturas perpendiculares ou pode manter-se maior do que o adequado
para a boa funcao cerebral.

Cerca de 14% das estenoses Unicas se associam com hipertensdo
intra-craniana enquanto 47% das estenoses multiplas se associam a

hipertensdo endocraniana.

Classificacdo de Virchow (Craniossinostoses ndo sindrémicas):

Estenose da sutura sagital: chamada de escafocefalia

Estenose da sutura coronal: bilateral: braquiocefalia; unilateral:
plagiocefalia

Estenose da sutura metopica: trigonocefalia

Estenose das suturas occiptais: lambdoide bilateral: paquicefalia
(rarissima, tipo + raro de craniossinistose ndo sindromica) e
unilateral: plagiocefalia posterior (muito comum associada a vicio de
posicao intra-Utero)

Estenose de suturas multiplas: turricefalia, acrocefalia ou

oxicefalia.
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Sintomas

Principais sintomas: cefaléia, irritabilidade, agitacdo e vomitos.
Alteracfes visuais podem estar presentes, devido diretamente a
hipertensdo ou as deformidades da érbita e palpebras causadas pela

craniossinostose.

5.8. Craniossinostose Sagital:

Chamada de escafocefalia (scaphy — do grego Barco; cephaly — do
grego Cabeca/Cranio “em forma de barco”)

E a mais comum das craniossinostoses ndo sindrémicas

Apresenta uma freqiiéncia de 40-55% de todas as apresentacgoes.
Incidéncia de 1:2000-5000 nascidos Vvivos.

Predominancia aumenta no sexo masculino

Além do alongamento antero-posterior do cranio, este se mostra
estreitado pelo impedimento de expansédo latero-lateral.

A face também se apresenta estreitada

As principais caracteristicas clinicas da craniossinostose sagital séo
estreitamento transversal do crénio nas regides parietal e temporal,
com compensatorio alongamento antero-posterior do cranio.
Caracteristicas secundarias podem incluir proeminéncia na regido
frontal e occipital.

E a Unica que ndo se acompanha de distirbios neuropsicomotores,
mesmo quando ndo operada.

N&o se acompanha de hipertensdo intracraniana diagnosticavel

A Unica sequela neurocognitiva relatada é deficiéncia na memdria
auditiva de curto-termo, e ligeira alteracdo no desenvolvimento da

linguagem.
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Figura 28 — Craniossinostose sagital.
Tratamento visa minimizar estigmas psicolégicos

e No final do sec. XIX se faziam fragmentacOes da abdbada craniana
na tentativa de remodela-la, e ainda hoje existem casos tratados com
cortes simples nos 0ssos pré-soldados.

e Dependendo da area ressecada e da idade do paciente, muitas vezes a
reossificacdo € insuficiente, reproduzindo sempre a deformacéao
original.

e Para cada tipo de deformidade craniana os cortes nos 0ssos do cranio
e 0 remanejamento das placas 0sseas sdo distintos, mas o principio
de realizar a cirurgia na area afetada, recortar e remodelar a calota,
rearranjando os enxertos em uma forma mais adequada, permanece
ainda hoje como o mais aceito.

e As placas e parafusos de titdnio devem ser evitados em criangas
porque ndo acompanham a placa Ossea de crescimento sendo
preferivel as placas e parafusos reabsorviveis a base de éacido
polilatico que séo hoje o material preferido para fixacdo.

e Devem ser operadas preferencialmente dentro do 1° ano de vida,
quando o cerebro esta em grande velocidade de crescimento.
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e A escafocefalia como nédo convive com os problemas da hipertenséo
intracraniana ou deficit neuropsicomotor tem indicacdo de
tratamento precoce (5-14 meses, preferencialmente) apenas pela
facilidade de moldar ossos mais jovens, e a possibilidade de o
crescimento adicional trazer refinamento a remodelagem conseguida.

e O tratamento cirdrgico se baseia na distracdo osteogénica quer seja
por distrator ou molas implantaveis (molas de Lauritzen). Essas
molas sdo fios metalicos que se interpde no traco da ostetomia
(cortes nos 0ssos), imprimindo uma forga que expande todo o crénio

através da dura-mater, que néo ¢ descolada da calota.

Craniossinostose Coronal

e Essa sutura pode sofrer fusdo em toda a sua extensdo (sinostose
coronal bilateral, braquicefalia) ou apenas pacialmente (sinostose
unilateral, plagiocefalia).

e E asegunda craniossinostose ndo sindrdmica mais comum com uma
incidéncia de de 20-25% dos casos.

e E mais encontrada no sexo feminino.

e A estenose coronal sempre se acompanha de elevacdo da asa maior
do osso esfendide, que forma externamente como que uma brida de
depresséo obliqua na fronte.

e Nas braguiocefalias esta brida de dura-mater e 0sso € bilateral

e Ja nas plagiocefalias é unilateral.

e A radiografia a elevacdo da asa do esfendide ¢ chamada de “orbita

em arlequim”
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Figura 29 — Craniossinostose coronal.

5.9 Craniossinostose Coronal Bilateral ou Braquicefalia

e Neste tipo de craniossinostose as suturas lambdéides podem estar

sinostoticas, comprimindo a fossa posterior.

Sutura
— Metépica Normal

Fontanela Anterior- Vietopica
Sutura
<z Coronal Coronal
1 Fontanela
Sutura Sagital — \ \ .
) anterior
| Sagital
Fontanela
Posterior ™
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Lambdoide
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Figura 30 — Craniossinostose coronal bilateral.

e Hipertensdo endocraniana costuma acompanhar a braquiocefalia.
sendo presuntivo, pois a pressao intra-craniana (PIC) é um procedimento
invasivo, as vezes pode passar despercebida.

e |Isso faz que a braquicefalia seja sempre associada a déficit de
desenvolvimento neuropsicomotor, tanto maior quanto mais tardia
for a descompresséo.

e O crescimento da abébada é dominante até o 2° ano de vida. Apds
esta idade é gradualmente substituido pelo processo de remodelagem
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(absorcdo interna e deposicdo externa), ja que 0 aumento
volumeétrico do cérebro passa a ser mais lento.

Ao descomprimir o cranio comprometido precocemente, evita-se 0
dano cerebral. Sendo assim a braquiocefalia deve ser tratada no 1°
ano de vida.

O tratamento cirurgico classico é a remodelagem craniana.

5.10 Craniossinostose Coronal Unilateral ou Plagiocefalia

O termo Plagios deriva-se do grego e significa torto

Ao contrario da sinostose da sutura sagital & mais comum no sexo
feminino

Incidéncia de 1:10.000 nascidos vivos

Nesta o crénio e assimétrico, pela diferenca de crescimento entre 0s
2 lados da sutura.

Apesar de a fusdo coronal prematura ser unilateral, € importante
entender que isto resulta em uma deformidade bilateral com restri¢cao
de crescimento no lado sinostotico e crescimento compensatorio no
lado no lado contra-lateral.

Tem acometimento frontofacial e é acompanhada de assimetrias

cranianas posteriores parieto-occiptais compensatorias.
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Figura 31 — Craniossinostose coronal unilateral.

-

e E comum a estenose conjunta da sutura lambddide contra-lateral
contribuindo para o0 aumento da pressao intracraniana.

e Ocorre um aplainamento e recuo da regido frontal acometida em
relacdo a contralateral, bem como uma elevacdo da sobrancelha.

e A caracteristica primaria da plagiocefalia anterior é o
aplainamento/achatamento da regido frontal e supraorbital no lado
fundido, abaulamento na regido frontal do lado oposto a fuséo,
devido ao crescimento compensatorio, assimetria orbital com
configuracdo arredondada do olho no lado iacometido e forma oval
no lado contralateral além de desvio da raiz nasal em direcéo a sutura
fundida.

e A base nasal estd deslocada p/ o lado mais afetado e a orelha esta

posicionada mais anterior e superiormente neste lado.
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Radiologicamente é identificada uma elevacdo da asa maior do
esfendide no lado afetado caracterizando o sinal da orbita em
alerquim.

A plagiocefalia posterior, que se assemelha a plagiocefalia por
craniossinostose, € extremamente comum e estd relacionada a
posicdo intraltero, muitas vezes associada ao torcicolo congénito e
tem resolucdo esponténea.

Pode, no entanto ser causada por uma fusdo prematura isolada da
lambdoide (paquicefalia), o que é considerado o tipo mais raro de
craniossinostose ndo sindrémica, com frequéncia de 0-5% dos casos.
Tratamento da plagiocefalia: semelhante ao relatado na braquicefalia

Apenas com a diferenca de que o avanco fronto-orbital € unilateral

5.11 Craniossinostose Metdpica ou Trigonocefalia

A fusdo da sutura metdpica ocorre intra-utero

E mais comum em homens

Incidéncia de 1:15.000 nascidos vivos

A antecipacdo deste evento pode causar deformidades cranianas
onde a linha médio-frontal esta projetada (ha uma crista 0ssea na
por¢do mediana da fronte) e as margens laterais da fronte estdo
retropostas.

Isto da ao créanio uma forma triangular, inspirando o termo

trigonocefalia (Trigono do grego — Triangulo).
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Trigonocefalia \| 5 D,

Figura 32 — Trigonocefalia

A falta de crescimento paralelo a sutura comprometida causa uma

aproximacao excessiva das oOrbitas, com hipoteleorbitismo.

e Entre as craniossinostoses ndo-sindromicas é a terceira mais
frequente (5 a 15% dos casos)

e Apresenta-se 2 x mais comuns em filhos de maes epiléticas.

e O Valproato de Sadio é o responsavel direto por essa ma-formacéo
(estenose metotopica) quando tomado durante a gravidez.

e O sexo masculino é predominante.

e Na sua forma isolada, ou seja, ndo sindrdmica ndo costuma cursar
com hipertensdo endocraniana importante.

e Atraso no desenvolvimento neuropsicomotor sO é observado em 1/3
dos casos de trigonocefalia, caracterizado por retardo mental e
dificuldade de aprendizado.

e O tratamento segue as mesmas orientacbes das demais

craniossinostoses: sempre no 1° ano de vida podendo ser

remodelagem classica ou distracdo osteogénica com molas.

5.12 Plagiocefalia Occipital (Sinostose Lambdoide) Quando bilateral;
Paquicefalia.

e Sinostose lambdodide verdadeira € extremamente rara
e Incidéncia 1:130.000 nascidos Vvivos.

e Forma menos comum de craniossinostose.
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e Caracterizada por fusdo Ossea da sutura lambdoide, achatamento do
0sso occiptal ipsilateral, deslocamento pdstero-inferior do ouvido
ipsilateral em relacdo a sutura fundida e distor¢do da base craniana
posterior.

e Deve ser diferenciada da plagiocefalia deformante, que é comum e
caracterizada por uma deformidade craniana em “paralelogramo”.

e A plagiocefalia deformante acomete 20% dos RN saudaveis.

e Em ambas 0 0sso occiptal esta assimetricamente achatado.

e Nos pacientes com sinostose lambdoide, a orelha é posicionada
posteriormente e inferiormente do lado da sutura fundida e o occiptal
estd achatado.

e Nos pacientes com deformidade craniana (plagiocefalia), a orelha
estd posicionada anteriormente (comparada com a orelha do lado

oposto) do lado do achatamento occiptal.

Figura 33 — Plagiocefalia occipital

e A plagiocefalia deformante melhora sem operagcdo, enquanto a
deformidade da sinostose lambddide nédo ird melhorar sem cirurgia.

e A plagiocefalia deformante € mais comum do lado direito pela maior
probabilidade de estar relacionado com a posicdo de decubito

assumida na na infancia.
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A decisdo de indicar correcdo cirdrgica para a sinostose lambdoide
unilateral depende da gravidade da deformidade.

O tratamento varia dependendo de o problema ser uni ou bilateral,
porém a exposicdo cirargica e as linhas de corte no cranio

(craniotomia) sédo semelhantes.

5.13 Craniossinostose multipla

Acometimento simultaneo de varias suturas (pan-estenose) cursando
com grande deformacao do cranio.

Conhecida como: turricefalia, oxicefalia, acroencefalia ou cranio em
forma de trevo (Kleebltschadel).

Representa 5-15% das craniossinostoses ndo sindrémicas.

Possui alto grau de morbidade relacionado a hipertenséo
endocraniana.

As suturas encontram-se encurtadas e deprimidas, interrompendo
grandes bossas formadas pelo abaulamento dos 0ssos cranianos.

A proeminente bossa frontal ladeada pelas 2 grandes bossas
temporais, dé& ao cranio uma forma de trevo.

A falta de remodelagem do forame magno comprime o tronco
cerebral levando a faléncia de funcdes vitais.

A hipertensdo endocraniana que acompanha o quadro pode ser
muitas vezes mascarar uma hidrocefalia incipiente.

Esta se manifesta logo apds a descompressdo do cranio e precisa ser
tratada pela derivacdo ventriculo-peritoneal do liquor.
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e Pode ser feito tanto pela forma convencional ou utilizando a

distracdo osteogénica.

e Neste tipo de craniossinostose a remodelagem significa um

descolamento global do cranio, com enxertia de toda a abobada e

toda a morbidade que isto acarreta.

e Este tipo de cirurgia ndo é viavel em um RN com equilibrio tao labil.

e Ha que se esperar pelo menos o periodo de anemia fisioldgica e a

cirurgia de remodelagem sera feita com no minimo 4 meses.

5.14 Craniossinostoses Sindromicas ou Craniofaciestenoses

Também chamada de complexas, sindrémicas e por acometerem 0s

0ssos da face denominam-se craniofaciestenose. Por acometerem 0S 0SS0S

da face trazem estigmas uma vez que compromete o crescimento desses

0SS0S, por isso também pode ser chamada de disostose craniofacial.

e A maioria das craniossinostoses sindrémicas possuem padrdo de

transmissdo autossOmica dominante, com um risco de 50% de

recorréncia, ou seja se um dos pais apresentarem a alteracdo, 0S

filhos terdo uma chance de 50% de apresentarem.
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Caracteristica constante: fusdo de uma ou mais suturas cranianas,
com deformidades variadas da abobada, associada a falta de
crescimento dos ossos do 1/3 médio facial. Isto determina a
insuficiéncia de sustentacdo ocular nas o6rbitas, exorbitismo (globos
oculares protusos) e obstrucéo respiratdria por limitagdo do espaco
nas fossas nasais e orofaringe.

Na pratica € muito dificil distinguir entre uma estenose sindrémica e
uma néo sindrémica

Em 1996, a craniossinostose foi relacionada como parte de mais de
150 sindromes genéticas.

Hoje, 30% das sindromes ja possuem sua traducdo etioldgica nas

mutacdes geneticas.

5.15 Sindrome de Crouzon

Conhecida também com  Disostose  cranio-facial tipo |

(Acrocefalossindactilia Tipo II)

Doenca rara que afeta o desenvolvimento do esqueleto cranio-facial.
A incidéncia encontrada é de 1:25.000 nascidos Vvivos.

Descrita primeiramente em 1912 pelo neurologista francés Octave
Crouzon.

Considerada a mais frequente das disostoses craniofaciais

Essa sindrome é responsavel por aproximadamente 4.8% de todos 0s
casos de craniossinostose, sendo a sindrome mais comum do grupo
de mais de 100 tipos de craniossinostoses.

Os pacientes apresentam perda precoce de flexibilidade do cranio,
presentes desde 0 nascimento e com tendéncia a agravar-se com 0

tempo.
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Principais sinais clinicos sdo craniossinostose, hipertelorismo
(afastamento do globo ocular), exoftalmia (protusdo ocular),
estrabismo externo, “nariz de bico de papagaio”, labio superior curto,
hipoplasticidade maxilar e relativo prognatismo mandibular
(projecdo  do  queixo), determinando um  aspecto de
hipodesenvolvimento do centro da face.

Apresenta um padrdo genético de transmissdo (autossémico
dominante).

Risco de transmissdo é estimado em 50% quando um dos pais €
portador, sem depender do sexo do concepto. No entanto, 50% dos
incidentes da sindrome de Crouzon ndo sdo herdados e sim,
resultado de novas mutacgdes espontaneas.

Existem também indicios de que estas mutacdes estejam
relacionadas com a idade paterna avangada.

Embora a craniossinostose que mais comumente se apresenta seja a
coronal bilateral ou braquicefalia, ndo had um padrdo regular da
deformidade craniana, podendo estar presentes a escafocefalia,
trigonocefalia ou a oxicefalia.

N&o ha& deformidade associada em mao e pés o que diferencia de
outras sindromes.

A fusdo prematura de ambas as corondides, resultando em
braquicefalia € a deformidade mais comum do cranio, mas também
foram observadas escafocefalia e trigonocefalia, bem como a
deformidade craniana em folha de trevo.

A craniossinostose é total em torno dos 2-3 anos de idade, mas

ocasionalmente, as suturas estdo fundidas por ocasido do nascimento
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0 que pode dificultar o parto por via normal, estando assim indicada
a cesariana.

Pode existir atresia ou estenose variavel dos condutos auditivos
externos, contribuindo para a diminuicdo da acuidade auditiva
associado a implantacdo baixa da orelha.

A hipoplasia (hipodesenvolvimento) da porcdo media da face é
traduzida por orbitas rasas com exorbitismo, que é um achado
constante e pode resultar em conjuntivite ou ceratite de exposicao.
Pacientes apresentam ma oclusdo dentaria (classe 3 de Angle) o que
estimula a postura da lingua no assoalho da boca, levando a protusédo
do queixo e ma oclusao.

Além disso, os portadores dessa sindrome podem apresentar

comorbidades da medula espinhal, vértebras e membros.

k2.8 3
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Figura 35 — Paciente com Sindrome de Crouzon
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Tratamento:

O tratamento dependera diretamente das prioridades funcionais.

A grande prioridade: descompresséo cerebral e protecdo ocular.

Esta prioridade € tratada com a pratica da remodelagem fronto-
orbital ou se pratica as molas implantaveis, como na braquicefalia.
Apesar da grande melhora proporcionada pelo avango dos 0SSoS
cranianos, ndo ha estabilidade de resultado ao longo da infancia e
adolescéncia.

Estando os tecidos suturais comprometidos, o crescimento das
estruturas 6sseas reposicionadas continua sendo insuficiente.

Ao final da adolescéncia, portanto, pode ser necessario um novo

procedimento cirurgico.

Sindrome de Apert

Apert também é conhecida como Acrocefalosindactilia Tipo |
Descrita por Eugene Apert, um Neurologista Francés em 1906

Possui incidéncia 1:160.000-200.000 nascidos vivos porém, a
maioria dos casos € esporadica.

E a anomalia mais comum entre asiaticos.

A polissindactilia (unido entre os dedos) € a caracteristica constante
que diferencia a Sindrome de Apert das demais sindromes
craniofaciais.

Caracterizada por craniossinostose, exorbitismo, hipoplasia da face
média, sindactilia (unido dos dedos) simétrica das maos e pes,
juntamente com outras ma-formacoes.

A deformidade dos 0ssos cranianos nesses pacientes € variavel, mas

na grande maioria das vezes apresenta-se como uma dimens&o



RESULTADQS - 73

antero-posterior encurtada com craniossinostose acometendo as
suturas corondides, resultando em cranio turribraquicéfalico.

e O aspecto craniofacial tipico é de uma fronte achatada, alongada,
com alargamento latero-lateral (bitemporal) e achatamento occiptal.

e A por¢cdo media da face é hipodesenvlvida e acompanhada por
proptose orbitaria, fissuras palpebrais viradas para baixo e
hipertelorismo.

e A sindactilia da mdo que é caracteristica para a doenca na maioria
das vezes apresenta fusdo do 2°, 3° e 4° dedos (tipo I), resultando em
uma massa manual mediodigital, mas com 1° e 5° dedos podem
também estar unidos a essa massa.

e Quando o polegar esta livre, este se apresenta alargado e desviado.

e NOs pés a sindactilia tambem acomete o0 2°, 3° e 4° dedos.

e A face é muito caracteristica: exorbitismo ndo tdo intenso como no
Crouzon, nariz é muito curto, devido ao grande encurtamento
vertical da maxila.

e A base do cranio é ainda mais curta do que no crouzon e outras
cranioestenoses, sendo extremamente verticalizada e atresica

e A hipoplasia maxilar resulta em uma mé oclusédo classe 111 de Angle.

e Claramente existe uma maior incidéncia de hidrocefalia em criangas
com sindrome de Apert.

e EXiste um aumento das incidéncias de aparecimento de retardo

mental mas, muitos desses pacientes apresentam inteligéncia normal.

Tratamento: mesmos principios de todas as craniofaciestenoses.

by

e Possui tendéncia a recidiva da retrusdo de 1/3 meédio, com

reintervencdo na adolescéncia.
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e O tratamento da sindactilia dos pés nem sempre é tratada, ficando
esta opcao relegada a 2°plano, em face de tantas outras prioridades.

e As mdaos devem receber atencdo precoce para permitir a estimulacao
cerebral atraves do seu uso.

e A sindactilia costuma ser muito grave na sindrome de Apert e ndo sé
a fusdo Ossea € comum, como a falta de um feixe vasculonervoso
para cada face lateral de dedo e a existéncia de um Unico tenddo para
um grupo de vérias falanges fusionadas. Isto obriga um estudo pré-

operatdrio cuidadoso com angiografia e tomografia das maos.



6 DISCUSSAO
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O desenvolvimento tecnoldgico, fez com que um numero cada vez
maior de pacientes procure na internet conhecimento sobre suas doengas e
o mal que lhe aflige, porém, na maioria desses ambientes virtuais, o
conteudo ndo passa por qualquer avaliagdo. As informagdes contidas
podem estar incompletas, incorretas ou serem incompreensiveis para um
leitor leigo. Diante desta realidade, parte significativa desse publico pode
ter dificuldade em distinguir as informagfes veridicas e isentas de
intencbes mercantilistas daquelas falsas e algumas até alarmantes
(MENDONCA & NETO, 2015).

O portal de malformacdes craniofaciais é um site direcionado ao
publico que busca informacdes sobre as alteracdes neste seguimento do

COrpo que, sao muito preocupantes e estigmatizantes.

A escolha do nome do portal, AFFETO (Alteragcdes Faciais e
Tratamento), visa trazer de forma indireta, uma afeicdo e cuidado especial
por esses pacientes e familiares que, em algum momento do diagndstico
buscam, de alguma maneira, conhecer um pouco mais sobre as alteracdes

presentes.

Ao se fazer a busca de anterioridade encontrou-se blogs, sites de
profissionais que trabalham na area e, apenas, quatro servicos de referéncia,
destes apenas dois ligados a universidades. A grande maioria consistia em
blogs alimentados por pessoas leigas no assunto que passaram a estudar
sobre o tema quando algum familiar nascia com a malformacédo. Outras
fontes de informacdo foram os artigos cientificos, esses apesar de serem
uma fonte potencialmente fidedigna de informacéo, traziam uma linguagem
médica de dificil compreensao para o publico leigo. Em alguns casos, nem

todas as malformagdes eram encontradas no mesmo site e algumas delas
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apenas em periodicos sobre o0 assunto. Em nenhuma das fontes encontrou-
se referéncia aos centros de tratamento especializados custeados pelo
Sistema Unico de Salde. Esses fatores associados serviram de estimulo
para produzir informacg6es verdadeiras, corretas e acessiveis ao publico em

um s6 dominio, o que facilitou o acesso, bem como a divulgacéo.

Para montar o contetdo, cujo objetivo foi transmitir informacao
confiavel aos leitores, a pesquisa das referéncias foi de suma importancia.
Assim, atraves das informacdes disponibilizadas em artigos cientificos
recentes, livros de referéncia na area, (Peter C. Neligan) e o proprio
ECLAMC, que serviu de norte para quais as malformacdes abordar, foi

montado o conteudo do portal do presente estudo.

Todas as informagbes coletadas na bibliografia levantada
contribuiram de maneira impar para uma boa compreensdao de todos 0s
aspectos envolvendo as malformaces bem como o0 manejo no pré e pos-

operatério.

O ECLAMC ¢é um programa para a investigacdo dos fatores de risco
e demais etiologias das anomalias congénitas em hospitais latino-
americanos e serve de base para acompanhar a prevaléncia de determinada
doenca em paises latinos. Este programa, atuante desde 1967 conta com
alguns paises como Chile, Argentina, Brasil, Bolivia, Peru, Venezuela e
Coldmbia que, através da pesquisa, procuram tracar o perfil de determinada
alteracdo e realizar prevencdo. Baseado neste estudo, foi elencado o grupo
de malformagdes que acometem o segmento cervico-facial para compor o
contetido do portal. Uma das alteracdes que teve grande notoriedade nos
ultimos anos foi a microcefalia, principalmente a relacdo de causa e efeito

com o virus zica, sendo considerada uma emergéncia de saude publica pela
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Organizacdao Mundial de Saude (OMS) em 2015 (ORIOLI, 2017). Devido a
sua neurotropia, esse virus causa alteragbes no crescimento e
desenvolvimento cerebral, bem como manifestacfes oculares, artrogripose,
desenvolvimento intra-uterino restrito sendo que: algumas malformagdes
cerebrais serdo diagnosticadas somente mais tarde, na infancia (SOARES,
2016).

As demais malformacdes, tais como hidrocefalia, fissura labio-
palatal, microssomia, anencefalia, segundo o ECLAMC, foram as outras
alteracGes que tiveram maior incidéncia e tambem foram abordadas no
conteddo. Diferentemente, as craniofaciestenoses, apesar de uma incidéncia
pequena, foram descritas por estarem situadas no segmento cranial e por

serem estigmatizantes.

Ao construir um material que fosse realmente Util e que esclarecesse
as reais davidas de um determinado publico, foi necessario colocar-se no
lugar deste, de modo, a estabelecer coligacdo com os pacientes e familiares
acometidos destes transtornos e realizar comunicacédo seja clara, objetiva,

ndo alarmante evitando-se os termos médicos sempre que possivel.

As pesquisas realizadas,no presente estudo, junto ao publico leigo e
profissionais da area, foram feitas por meio de questionario enviado por e-
mail que ajudou a constatar quais as principais davidas e lacunas acerca das
informacgbes disponiveis. Ao analisar a resposta dos participantes foi
observado que parte dos leigos tinha conhecimento da malformacao
craniofacial, no entanto, desconheciam onde se estabelecem o0s servicos de

referéncia dos estados ou municipios.

Uma grande parcela dos entrevistados afirmou utilizar a internet

quando surgia ddvidas sobre determinada doenca. Tal fato mostra a
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importancia desse canal como fonte de informacéo, no entanto, um outro
fator que chamou a atencéo foi: grande parcela acreditava que nem todas as
informacdes disponiveis na internet eram verdadeiras. Com relacdo a fonte
de informacao, essas pessoas julgaram que as fontes mais fidedignas eram
sites de profissionais na area e sites de universidades e faculdades,
respectivamente. Por outro lado, o uso de termos técnicos poderia

prejudicar a interpretacao da informagéo ali disponibilizada.

Dessa forma, tdo importante quanto 0 que escrever € como escrever.
Foi dada especial atencdo ao nivel de complexidade da linguagem utilizada,

a fim de tornar o conteddo mais inteligivel ao leitor.

O presente portal foi desenvolvido com foco no usuario, pensando
em todos os detalhes que facilitassem seu acesso e sua compreensao acerca
dos aspectos mais importantes relacionados as malformacg6es, bem como,
uma breve orientacdo sobre o tratamento, abrangendo as diversas classes
sociais e publicos. O conhecimento do paciente sobre salde é o fator
preditivo, individual de maior relevancia no envolvimento, satisfacdo e
resultado final de tratamento médico (BENNET et al., 2009).

Através do site www.malformacoesdaface.com.br o portal ira trazer
aos internautas informacdo correta, segura e confiavel; acima de tudo,

local de referéncia para os portadores de malformacdes craniofaciais.

O presente estudo teve como proposta, enviar questionario aos
profissionais que trabalham com malformacgdes, no intuito de detectar as
lacunas de necessidades que auxiliassem na confec¢do do conteldo do

portal.
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Os profissionais submetidos aos questionamentos quanto a
informacdo disponibilizada ao puablico leigo, afirmaram que ndo
consideravam as informac6es acessiveis ao publico e que parte disso se
devia a linguagem utilizada. Sugestionaram que 0 uso de uma linguagem
simples, acessivel, associada a imagens ilustrativas, facilitaria a
compreensdo acerca do assunto. Dessa forma foram utilizadas imagens
ilustrativas das alteragdes, bem como, esbogco das mesmas para ilustrar e

facilitar o entendimento na confeccao do portal.

Tais profissionais concordaram com a importancia do tratamento em
centro especializado, afirmaram que esses pacientes precisam de tratamento
multidisciplinar e ndo de tratamento pontual e isolado. Quando referéncia-
se ao paciente portador de fissura labio-palatal, além da alteracéo
anatdomica em l&bio e palato, esses pacientes apresentam alteracdes de
denticdo, degluticdo e fonacdo e que o acompanhamento com outros
profissionais é de extrema importancia; sendo concordancia entre aqueles

que trabalham nessa area.

Com relacdo aos centros de referéncia, os profissionais afirmaram
ndo haver um numero de centros de referéncia que atendam a toda a
demanda. Em alguns Estados como: Amazonas, Amapa e Sergipe, ndo ha
centros de referéncia para atendimento aos pacientes com malformacdes
craniofaciais. Observa-se maior concentracdo dos servicos de referéncia na
regido sul e sudeste do pais
http://www.operacaosorriso.org.br/index.php/our/atendimento-por-

estado/exposicao/acesso em 12/12/2017.

Espera-se que esse portal seja mais uma ferramenta na elucidacéo

sobre malformacdes a depender da empatia do pablico, numero de acessos,
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desponta-se perspectiva para traducéo para outros idiomas, bem como,

abordagem de outras malformacdes.

Impacto Social

O portal AFFETO é uma plataforma de acesso gratuito sem fins
lucrativos e mercantilistas, isento de informacgdes tendenciosas e parciais.
Sua grande funcdo é informar a populacdo sobre as malformacdes
craniofaciais, bem como, o0s servicos de referéncia mais proximos ao
domicilio. Muitos sdo os pacientes portadores de malformacdes e € sabido
que, no momento do diagndstico, a internet tem se mostrado um canal de
informacédo valioso. Devidos a tantas noticias falaciosas é importante a
existéncia de um meio que entregue conteudo com coeréncia, rigor e
imparcialidade referente a suas informacgOes, validadas pelos juizesque

fizeram parte dopresente estudo.

Com a expansdo do acesso a internet, os pacientes puderam se
beneficiar das informacdes. Esse publico nem sempre se apresenta
familiarizado com as informacdes ai presentes, devido a inveracidade ou,
até mesmo, devido aos termos medicos que podem confundir ou tornar o

aprendizado mais dificil.

Em outro escopo, assegurar que 0s pacientes leiam o conteddo do
portal € uma forma de orientar, acalmar e referenciar 0s centros

profissionais para realizagdo do tratamento.

Por fim, esse portal poderd também ser usado por profissionais, em
um futuro proximo, para atualizar determinado tipo de tratamento. Através
de uma linguagem mais simples, alunos de graduacdo poderdo absorver

melhor os conceitos de cada malformacéo e assim, como futuros difusores
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de opinido, transmitirem informacgOes corretas aos pacientes e familiares

envolvidos.
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7 CONCLUSAO

Foi criado o portal AFETTO, com informacdes e orientacdes sobre
malformagdes craniofaciais e o0s servigos de referéncia distribuidos ao

longo de todo o territério nacional, destinado ao publico leigo.
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APENDICE 1 — Parecer consubstanciado do CEP - UNIFESP

— : " :" "L_."f'f " " UNIFESP - HOSPITAL SAO
PAULO - HOSPITAL %"’" e
e UNIVERSITARIO DA I
PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: PORTAL DE INFORMACOES SOBRE MALFORMAGOES CONGENITAS
CRANIOFACIAIS

Pesquisador: ALLAN DA COSTA SANTOS

Area Tematica:

Versdo: 2

CAAE: 86208618.0.0000.5505

Instituicdo Proponente: Escola Paulista de Medicina
Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER
Nuamero do Parecer: 2.658.960

Apresentagao do Projeto:

Projeto CEP/UNIFESP n:0310/2018

As malformagdes congénitas craniofaciais compreendem alteragdes na formagao do arcabougo dsseo e de
partes moles da regido cefalica e por sis s6 trazem estigmas nao sé para o portador, mas para a familia e
todos aqueles que tém contato direto com o acometido. Quando do diagnéstico firmado, muitas das vezes
recorre-se 3 internet para maiores informacgdes sobre a prevaléncia, diagnéstico, tratamento e expectativa
de vida. A disseminacao das informagdes nos dias atuais ocorre de maneira exponencial e rapida assim
como o nimero de pessoas sedentas por respostas faz da internet a maneira mais facil e objetiva de
elucidar as ddvidas do quotidiano. O acesso é feito por meio de computadores, tradicionais e atualmente os
smartphones tém ganhado destaque nesse meio. Sé no Brasil no ano de 2014 foram vendidos 55 milhdes
de smartphones (http://br.idclatin.com/releases/news.aspx?id=1613), um recorde para o pais, demonstrando
a incorporacgao dessa nova tecnologia por parcela significativa da sociedade. No entanto, a confiabilidade
das informagdes transmitidas pela internet ainda carecem de regulamentagio uma vez que nio se pode
verificar a qualidade das informacdes as quais o publico leigo tem acesso. Objetivo: desenvolver um portal
de informacdes sobres as malformacdes cranicfaciais mais prevalentes bem como os servigos de referéncia
distribuidos ao longo de todo territério nacional.

Conclusao: O portal de trard de forma objetiva, simples e clara as informagdes sobre asmalformacdes mais
prevalentes bem como orientactes e cuidados com os recém nascidos e

Endereco: Rua Francisco de Castro, 55

Bairro: VILA CLEMENTINO CEP: 04.020-050
UF: SP Municipio: SAO PAULO
Telefone: (11)5571-1062 Fax: (11)5539-7162 E-mail: cep@unifesp.edu.br
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unidades de referéncia para tratamento mais préximo do domicilio.

Objetivo da Pesquisa:

-HIPOTESE: Desinformagao quanto as mas formagdes gera angustia, tristeza e desespero por parte dos
familiares dos portadores.

-OBJETIVO PRIMARIO: Criar um portal de informagdes e orientagdes sobre as malformagdes craniofaciais
mais prevalentes e os servigos de referéncia distribuidos ao longo de todo territério nacional.

-OBJETIVO SECUNDARIO: Informagao segura, objetiva e acessivel ao péblico leigo

Avaliacdo dos Riscos e Beneficios:

Em relagao aos riscos e beneficios, o pesquisador declara:

-RISCOS: Nao ha riscos mensuraveis tendo em vista que todo conteddo a ser disponibilizado no portal sera
avaliado por médicos especialistas na area.

-BENEFICIOS: Informacao de qualidade acessivel

Comentarios e Consideragbes sobre a Pesquisa:

Trata-se de projeto do programa de Mestrado Profissional em Ciéncia, Tecnologia e Gestado aplicadas a
Regeneracao Tecidual, de ALLAN DA COSTA SANTOS. Orientador: Prof. Heitor Francisco de Carvalho
Gomes; Coorientadora: Prof.a Denise Nicodemo. Projeto vinculado ao Departamento de Cirurgia, SP-EPM.
UNIFESP .

TIPO DE ESTUDO: Estudo descritivo onde sera criado portal de malformagdes craniofaciais bem como os
servigos de referéncia em cada estado e ou regido.

LOCAL: Departamento de Cirurgia

PROCEDIMENTOS:

- Pesquisa de anterioridade: Foi realizado pesquisa na internet utilizando o termo “malformacao craniofacial”
nos principais mecanismos de busca, onde foram encontrados 114.000 paginas no Google® e 25.600
paginas no Yahoo® (Quadro 1), e foram analisados todos os sites das primeiras cinco paginas,
considerando que quase 98% das pessoas acessam apenas as primeiras paginas Registrado dominio de
acordo com a proposta.

-Conteldo: Para montagem do conteddo serd usado como referéncia o Estudo Colaborativo
LatinoAmericano de Malformagoes Congénitas (ECLAMC) e informacdes contidas em artigos cientificos de
revistas indexadas (www.ncbi.nim.nih.gov/pubmed), com menos de 10 anos, dados do Ministério da Salde,
bem como livros de referéncia dentro da especialidade como Cirurgia Plastica Cabeca e Pescogo (Peter C.
Neligan) e Embriologia (Moore e Persaud). A linguagem sera

Enderego: Rua Francisco de Castro, 55

Bairro: VILA CLEMENTINO CEP: 04.020-050
UF: SP Municipio: SAO PAULO
Telefone: (11)5571-1062 Fax: (11)5539-7162 E-mail: cep@unifesp.edu.br
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adaptada para facil compreensao do publico alvo no caso, familiares dos pacientes portadores.

-Analise do perfil dos visitantes: Sera utilizado o aplicativo gratuito Google Analytics® para analise do fluxo
de entrada e perfil dos visitantes. O aplicativo é utilizado para fins comerciais para andlise do perfil de
visitantes de um determinado website, possibilita a identificacao de dados como: perfil sécio-demografico,
comportamento, tempo de acesso, aquisicdes, tecnologia utilizada para acesso, interagao com midias
sociais.

Consideragbes sobre os Termos de apresentacdo obrigatéria:

1- Foram apresentados os principais documentos: folha de rosto; projeto completo; cépla do cadastro
CEP/UNIFESP, orgcamento financeiro e cronograma apresentados adequadamente.

2-TCLE a ser aplicado aos participantes

Recomendacdes:

Solicita-se ao pesquisador que revise a escrita, de modo a evitar erros gramaticais e de concordancia, e
sentengas ambiguas, como "Caso algum questionamento gere desconforto, fique a vontade para nado
manifestar” (TCLE).

O pesquisador afirmou no arquive pendencias.pdf que inseriu o seguinte trecho no projeto: "Para validagao
do conteddo do portal, foi criado um questiondrio a ser aplicado em 20 pessoas, do publico leigo, sobre o
seu conhecimento acerca do assunto. Da mesma forma foram selecionados 20 profissionais especialistas
em malformagdes para opinarem sobre a relevancia do tema bem como o contetdo do portal. Veja
questiondrios em anexo.” No entanto, o arquivo projeto.pdf NAO inclui o trecho, nem o questionario.

Conclusdes ou Pendénclias e Lista de Inadequacdes:
As alteragdes anteriormente solicitadas foram atendidas.

1-No formulario de submissao da Plataforma brasil foi feita referéncia a participagao de 20 individuos do
Publico leigo, para andlise da linguagem do contetido e 20 especialistas em malformagdes craniofaciais,
para andlise do contetido a ser disponibilizado no portal. Entretanto, essas avaliagdes nao foram relatadas
na metodologia do estudo. Favor adequar a metodologia dando detalhes sobre a participagao tanto de
profissionais como do publico leigo (como serao recrutados, como responderdo ao questiondrio, quantos
serdo, etc.).

2- Sera necessdario enviar o questionario que sera aplicado a essas duas populagdes de participantes.

Endereco: Rua Francsco de Castro, S5

Bairro: VILA CLEMENTINO CEP: 04.020-050
UF: SP Municipio: SAO PAULO
Telefone: {11)5571-1062 Fax: (11)5539-7162 E-mail: cep@unifesp.edu.br
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3-O TCLE est4 dirigido a profissional experiente no assunto. Sera necessario enviar o modelo de TCLE a
ser aplicado a populacio leiga.

PENDENCIAS ATENDIDAS

Consideragdes Finals a critério do CEP:
O CEP informa que a partir desta data de aprovacdo, é necessario o envio de relatérios parciais
(semestralmente), e o relatério final, quando do término do estudo.

Este parecer fol elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situagao
Informacgdes Basicas PB_INFORMAcaEs_ﬁSICAS_DO_P 11/04/2018 Aceito
do Projeto ROJETO_1078724.pdf 00:08:27
Outros pendencias.pdf 11/04/2018 |ALLAN DA COSTA Aceito
00:07:01 __|SANTOS

TCLE / Termos de | profissional.pdf 11/04/2018 [ALLAN DA COSTA Aceito

Assentimento / 00:02:18 |[SANTOS

Justificativa de

Auséncia —

TCLE/ Termos de | leigo.pdf 11/04/2018 |ALLAN DA COSTA Aceito

Assentimento / 00:00:53 |[SANTOS

Justificativa de

Outros comitee.pdf 25/03/2018 |ALLAN DA COSTA | Aceito
22:08:25 |SANTOS

TCLE / Termos de |TCLE. pdf 25/03/2018 |ALLAN DA COSTA Aceito

Assentimento / 22:07:27 |SANTOS

Justificativa de

Auséncia e

Folha de Rosto Comite.pdf 25/03/2018 |ALLAN DA COSTA Aceito
22:06:12 |SANTOS

Projeto Detalhado / |Projeto.pdf 19/03/2018 |ALLAN DA COSTA Aceito

Brochura 16:23:47 |SANTOS

Investigador

Endereco: Rua Francisco de Castro, 55

Bairro: VILA CLEMENTINO CEP: 04.020-050
UF: SP Municipio: SAQ PAULO
Telefone: (11)5571-1062 Fax: (11)5539-7162 E-mail: cep@unifesp.edu.br
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Situacdo do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciagdo da CONEP:
Nao

SAO PAULO, 16 de Maio de 2018

Assinado por:

Miguel Roberto Jorge
(Coordenador)

Endereco: Rua Francisco de Castro, 55
Bairro: VILA CLEMENTINO

UF: SP Municipio: SAO PAULO
Telefone: (11)5571-1062 Fax: (11)5539-7162

CEP: 04.020-050

E-mail: cep@unifesp.edu.br
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APENDICE 2 — Questionario enviado ao publico leigo.

UNIFESP

Convido-o a participar da pesquisa referente ao projeto intitulado
“PORTAL DE MALFORMACOES CRANIOFACIAIS” que tem o
objetivo desenvolver um portal para informacgdes sobre as malformacdes
craniofaciais mais prevalentes, para obtencdo de titulo no Mestrado
Profissional em Gestdo, Inovacdo e Tecnologia em Regeneracdo Tecidual
da Universidade Federal de Sao Paulo.

O contato serd realizado via e-mail e posteriormente presencial para
entrega do questionario e do termo. Assim que estiver respondido podera
ser encaminhado a mim por e-mail. As perguntas serdo a respeito do
conhecimento e informagbes que o senhor (a) possui sobre o assunto,
através de um questionario impresso, e serdo formuladas de modo que as
respostas sejam de multipla escolha, sendo a maioria “Sim”ou “Nao”. O
questionario deve demorar cerca de 15 minutos para ser respondido. Caso
algum questionamento gere desconforto, fique a vontade para nao
manifestar.

N&o havera beneficio direto ao voluntario desta pesquisa.

Todas as informacg6es obtidas a seu respeito neste estudo, serdo analisadas
em conjunto com as de outros voluntarios, ndo sendo divulgado a sua
identificacdo ou de outros participantes em nenhum momento.

E garantida a plena liberdade de recusar-se a participar ou retirar seu
consentimento em qualquer fase da pesquisa, sem penaliza¢ao alguma.

O (A) senhor (a) tem a garantia de que todos os dados obtidos a seu
respeito, assim como qualquer material coletado s6 serdo utilizados neste
estudo.

N&o ha despesas pessoais para o participante em qualquer fase do estudo.
Também ndo ha compensacdo financeira relacionada a sua participacao.

A qualquer momento, se for de seu interesse, o (a) senhor (a) podera ter
acesso a todas as informacdes obtidas a seu respeito neste estudo, ou a
respeito dos resultados gerais do estudo.

Quando o estudo for finalizado, o (a) senhor (a) sera informado sobre 0s
principais resultados e conclusdes obtidas.

Em qualquer etapa do estudo, o (a) senhor (a) terd acesso aos profissionais
responsaveis pela pesquisa, para esclarecimento de eventuais duvidas. O
principal investigador € Allan da Costa Santos, que pode ser encontrad
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atravées do telefone (31) 98860-1230 e endereco eletrbnico
drallandacosta@gmail.com. Se o (a) senhor (a) tiver alguma consideracéo
ou duvida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com o CEP da
Unifesp - Rua Prof.Francisco de Castro, n: 55, - 04020-050, E-mail
CEP@unifesp.edu.br, Tel: (11) 5571-1062, FAX: (11) 5539-7162.

1-Vocé sabe 0 que € uma malformacao craniofacial?

() Sim

() Néo

2-Vocé tem parentes com malformagdes craniofaciais?

() Sim

() Néo

3-VVocé sabe onde fica o servico de referéncia de sua cidade ou estado?
() Sim

() Néao

4-0 que vocé acha que causa malformacao craniofacial?

() Heranca genética

() Drogas

() Tabagismo e etilismo

() Virus e bactérias

() Varios fatores

() Todas as opcoOes anteriores

5-Das malformacdes abaixo, qual vocé acredita ser mais comum?

() Anencefalia

() Hidrocefalia

() Microcefalia

() Fissura labiopalatal

() Craniossinostoses

6-Vocé acredita que todas as informacdes disponiveis na internet sao
verdadeiras?

() Sim

() Néo

() Talvez

7-Qual sua principal fonte de informacédo quando surge duvida sobre
alguma doenca?

() Internet

() Televiséo

() Jornais e revistas

() Radio

() Qutros
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8-Quando vocé consulta a internet para pesquisar doencas; quais
locais de informacdo vocé julga ter informacbes verdadeiras e
fidedignas?

() Blog sobre o assunto

() Site de universidades e faculdades

() Site de profissionais na area

() Site de emissoras

() Outros

9-Vocé acha que os termos técnicos na medicina podem atrapalhar a
compreensao de determinado assunto?

() Sim

() Néo

() Talvez

10-Vocé acredita que informacdes fidedignas reunidas em um so local
ajudaria aos familiares e portadores de malformacdes?

() Sim

() Néao

() Talvez
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APENDICE 3 — Questionario enviado aos Profissionais Médicos.

MESTRADO PROFISSIONAL EM CIENCIA,
TECNOLOGIA E GESTAO APLICADAS A

&l REGENERAGAO TECIDUAL
¥/ UNIFESP

UNIFESP

Convido-o a participar da pesquisa referente ao projeto intitulado
“PORTAL DE MALFORMACOES CRANIOFACIAIS” que tem o
objetivo desenvolver um portal para informacgdes sobre as malformacdes
craniofaciais mais prevalentes, para obtencdo de titulo no Mestrado
Profissional em Gestdo, Inovacdo e Tecnologia em Regeneracdo Tecidual
da Universidade Federal de Sao Paulo.

Sera aplicado um questionario individual para o (a) senhor (a), por ser um
profissional experiente no assunto. O contato sera realizado via email e
posteriormente presencial para entrega do questionario e do termo. Assim
que estiver respondido poderd ser encaminhado a mim por e-mail. As
perguntas serao a respeito do conhecimento e informagdes que o senhor (a)
possui sobre o assunto, através de um questionadrio impresso, e serao
formuladas de modo que as respostas sejam de multipla escolha, sendo a
maioria “Sim”ou “Nao”. O questionario deve demorar cerca de 15 minutos
para ser respondido. Caso algum questionamento gere desconforto, fique a
vontade para ndo manifestar.

N&o havera beneficio direto ao voluntario desta pesquisa.

Todas as informacg6es obtidas a seu respeito neste estudo, serdo analisadas
em conjunto com as de outros voluntarios, ndo sendo divulgado a sua
identificacdo ou de outros participantes em nenhum momento. Essas
informacdes terdo como objetivo orientar na criagdo e desenvolvimento do
portal de malformacdes craniofaciais.

E garantida a plena liberdade de recusar-se a participar ou retirar seu
consentimento em qualquer fase da pesquisa, sem penalizagédo alguma.

O (A) senhor (a) tem a garantia de que todos os dados obtidos a seu
respeito, assim como qualquer material coletado sé serdo utilizados neste
estudo.

N&o ha despesas pessoais para o participante em qualquer fase do estudo.
Também ndo ha compensacao financeira relacionada a sua participagéo.
Clausula 8a. A CONTRATADA néo se responsabilizard pelo conteudo,
marcas, disponibilidade do servicos fornecidas pela CONTRATANTE.
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A gqualguer momento, se for de seu interesse, o (a) senhor (a) poderéa ter
acesso a todas as informacdes obtidas a seu respeito neste estudo, ou a
respeito dos resultados gerais do estudo.

Quando o estudo for finalizado, o (a) senhor (a) sera informado sobre 0s
principais resultados e conclusdes obtidas.

Em qualquer etapa do estudo, o (a) senhor (a) terd acesso aos profissionais
responsaveis pela pesquisa, para esclarecimento de eventuais duvidas. O
principal investigador é Allan da Costa Santos, que pode ser encontrado
atraves do telefone (31) 98860-1230 e endereco eletronico
drallandacosta@gmail.com. Se o (a) senhor (a) tiver alguma consideracdo
ou davida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com o CEP da
Unifesp - Rua Prof.Francisco de Castro, n: 55, - 04020-050, E-mail
CEP@unifesp.edu.br, Tel: (11) 5571-1062, FAX: (11) 5539-7162.

Esse termo foi elaborado em duas vias devidamente assinadas, sendo que
uma ficara com o (a) senhor (a) e a outra com o pesquisador.

Acredito ter sido suficientemente informado a respeito das informacg6es que
li ou que foram lidas para mim, descrevendo o estudo “PORTAL DE
MALFORMACOES CRANIOFACIAIS”. Eu discuti com Allan da Costa
Santos sobre a minha decisdo em participar nesse estudo. Ficaram claros
para mim quais sdo os propdsitos do estudo, 0s procedimentos a serem
realizados, seus desconfortos e riscos, as garantias de confidencialidade e
de esclarecimentos permanentes.

Ficou claro, também, que minha participacdo € isenta de despesas.
Concordo voluntariamente em participar deste estudo e poderei retirar o
meu consentimento a qualquer momento, antes ou durante 0 mesmo, sem
penalidades ou prejuizo ou perda de qualquer beneficio que eu possa ter
adquirido.

1-Vocé considera as informacdes referentes a malformacoes suficientes
e acessiveis ao publico leigo?

() Sim

() Néo

2-Vocé acha facil a notificacdo de uma malformacao?

() Sim

() Nao

3-O que vocé considera importante na qualidade da informacéao
disponivel na internet?

() Clareza

() Objetividade

() Figuras ilustrativas

() Né&o utilizacdo de termos médicos quando possivel

() Todas respostas anteriores
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4-Vocé conhece os centros de referéncia para tratamento de
malformacdes em seu estado?

() Sim

() Néao

5-Vocé acredita que tais pacientes seriam melhor tratados em centros
de referéncia?

() Sim () Néo

6-O atendimento multiprofissional seria uma fator preponderante
para o sucesso do tratamento dos pacientes ou seria apenas um fator
comemorativo?

() Sim ndo ha sucesso no tratamento de forma isolada

( ) N&o acredito que outros profissionais atuando simultaneamente
poderiam trazer beneficios

7-Vocé,como profissional, acredita que ha centros de referéncia que
atendam toda a demanda?

() Sim

() Néao

8-Vocé acredita que a informacéao disponivel apresenta uma linguagem
de facil compreensao?

() Sim

() Né&o. Acredito que os termos técnicos possam dificultar a compreensédo
9-Vocé acredita que o uso de imagens poderia facilitar a compreensao
do publico leigo?

() Sim

() N&o acho que figuras facilitem a compreenséo
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APENDICE 4 -Termo de Consentimento Livre e Esclarecido enviado
ao publico leigo

UNIFESP
iih“‘

X\ MESTRADO PROFISSIONAL EM CIENCIA,
%)\ TECNOLOGIA E GESTAO APLICADAS A

o \Vi

I & REGENERAGAO TECIDUAL
o ot s UNIFESP
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Convido-o a participar da pesquisa referente ao projeto intitulado
“PORTAL DE MALFORMACOES CRANIOFACIAIS” que tem o
objetivo desenvolver um portal para informacdes sobre as malformacdes
craniofaciais mais prevalentes, para obtencdo de titulo no Mestrado
Profissional em Gestdo, Inovacdo e Tecnologia em Regeneracdo Tecidual
da Universidade Federal de Séo Paulo.

Sera aplicado um questionério individual para o (a) senhor (a), por
ser considerado uma pessoa leiga no assunto. O contato sera realizado via
email e posteriormente presencial para entrega do questionario e do termo.
Assim que respondido, as informacgbes serdo encaminhadas a mim por e-
mail. As perguntas serdo a respeito do conhecimento e informagdes que 0
senhor (a) possui sobre o assunto, através de um questionario a ser
respondido virtualmente e impresso posteriormente, e as perguntas serdo
formuladas de modo que as respostas sejam de multipla escolha, sendo a
maioria “Sim”ou “Nao”. O questiondrio deve demorar cerca de 15 minutos
para ser respondido. Caso algum questionamento gere desconforto, fique a
vontade para ndo manifestar.

N&o havera beneficio direto ao voluntario desta pesquisa nem
tampouco riscos inerentes a participacdo do mesmo.

Todas as informacdes obtidas a seu respeito neste estudo, serdo
analisadas em conjunto com as de outros voluntarios, ndo sendo divulgado
a sua identificacdo ou de outros participantes em nenhum momento.

E garantida a plena liberdade de recusar-se a participar ou retirar seu
consentimento em qualquer fase da pesquisa, sem penalizacdo alguma.

O (A) senhor (a) tem a garantia de que todos os dados obtidos a seu

respeito, assim como qualquer material coletado sé serdo utilizados neste
estudo.
N&o ha despesas pessoais para o participante em qualquer fase do estudo.
Também ndo ha compensacdo financeira relacionada a sua participacdo
nem tampouco vinculo de qualquer natureza entre o0 pesquisado e 0
pesquisador e ou a Universidade.
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A gqualguer momento, se for de seu interesse, o (a) senhor (a) poderéa ter
acesso a todas as informacdes obtidas a seu respeito neste estudo, ou a
respeito dos resultados gerais do estudo.

Quando o estudo for finalizado, o (a) senhor (a) sera informado sobre
0s principais resultados e conclusdes obtidas.

Caso sinta-se constrangido ou desconfortavel com a pesquisa, ndo se
sinta obrigado a responder o questionario. A auséncia de resposta ao
mesmo ndo implicara em qualquer tipo de dano a sua reputacdo ou sua
imagem.

Em qualquer etapa do estudo, o (a) senhor (a) tera acesso aos
profissionais responsaveis pela pesquisa, para esclarecimento de eventuais
duvidas. O principal

investigador € Allan da Costa Santos, que pode ser encontrado
através do telefone (31) 98860-1230 e endereco eletrdnico
drallandacosta@gmail.com. Se o (a) senhor (a) tiver alguma consideracéo
ou davida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com o CEP da
Unifesp - Rua Prof.Francisco de Castro, n: 55, - 04020-050, E-mail
CEP@unifesp.edu.br, Tel: (11) 5571-1062, FAX: (11) 5539-7162.

Esse termo foi elaborado em duas vias devidamente assinadas,
sendo que uma ficara com o (a) senhor (a) e a outra com o pesquisador.

Acredito ter sido suficientemente informado a respeito das
informacgGes que li ou que foram lidas para mim, descrevendo o estudo
“PORTAL DE MALFORMACOES CRANIOFACIAIS”. Eu discuti com
Allan da Costa Santos sobre a minha decisdo em participar nesse estudo.
Ficaram claros para mim quais sdo 0s propositos do estudo, 0s
procedimentos a serem realizados, seus desconfortos e riscos, as garantias
de confidencialidade e de esclarecimentos permanentes.
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Ficou claro, também, que minha participacdo € isenta de despesas.
Concordo voluntariamente em participar deste estudo e poderei retirar o
meu consentimento a qualquer momento, antes ou durante 0 mesmo, sem
penalidades ou prejuizo ou perda de qualquer beneficio que eu possa ter
adquirido.

Data: / /2018

Nome e RG do participante da pesquisa

Assinatura do participante da pesquisa

Declaro que obtive de forma apropriada e voluntaria o
Consentimento Livre e Esclarecido deste (a) participante para realizacao
deste estudo. Declaro ainda que me comprometo a cumprir todos os termos
aqui descritos.
Data  / /2018

Pesquisador:  Allan da
Costa Santos
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APENDICE 5 -Termo de Consentimento Livre e Esclarecido enviado
aos profissionais médicos

UNIVERSIDADE FEDERAL DE SAQ PAULO

MESTRADO PROFISSIONAL EM CIENCIA,
%)) TECNOLOGIAE GESTAO APLICADAS A
% REGENERACAO TECIDUAL

J) UNIFESP

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
Convido-o a participar da pesquisa referente ao projeto intitulado
“PORTAL DE MALFORMACOES CRANIOFACIAIS” que tem o
objetivo desenvolver um portal para informagdes sobre as malformacgdes
craniofaciais mais prevalentes, para obtencdo de titulo no Mestrado
Profissional em Gestdo, Inovacdo e Tecnologia em Regeneracdo Tecidual
da Universidade Federal de S&o Paulo.

Sera aplicado um questionario individual para o (a) senhor (a), por
ser um profissional experiente no assunto. O contato sera realizado via
email e posteriormente presencial para entrega do questionario e do termo.
Assim que estiver respondido podera ser encaminhado a mim por e-mail.
As perguntas serdo a respeito do conhecimento e informacdes que o senhor
(a) possui sobre o assunto, através de um questionario a ser respondido
virtualmente e impresso posteriormente, e as perguntas serdo formuladas
de modo que as respostas sejam de multipla escolha, sendo a maioria
“Sim”ou “Nao”. O questionario deve demorar cerca de 15 minutos para ser
respondido. Caso algum questionamento gere desconforto, figue a vontade
para ndo manifestar.

N&o havera beneficio direto ao voluntario desta pesquisa nem
tampouco riscos inerentes a participacdo do mesmo.

Todas as informacdes obtidas a seu respeito neste estudo, serdo
analisadas em conjunto com as de outros voluntarios, ndo sendo divulgado
a sua identificacdo ou de outros participantes em nenhum momento.

E garantida a plena liberdade de recusar-se a participar ou retirar seu
consentimento em qualquer fase da pesquisa, sem penalizacdo alguma.

O (A) senhor (a) tem a garantia de que todos os dados obtidos a seu
respeito, assim como qualquer material coletado sé serdo utilizados neste
estudo.

N&o ha despesas pessoais para o participante em qualquer fase do estudo.
Também ndo ha compensacdo financeira relacionada a sua participacéao
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nem tampouco vinculo de qualquer natureza entre o pesquisado e o
pesquisador e ou a Universidade.

A gqualguer momento, se for de seu interesse, o (a) senhor (a) poderéa ter
acesso a todas as informacdes obtidas a seu respeito neste estudo, ou a
respeito dos resultados gerais do estudo.

Quando o estudo for finalizado, o (a) senhor (a) seré informado sobre
0s principais resultados e conclusdes obtidas.

Caso sinta-se constrangido ou desconfortavel com a pesquisa, ndo se
sinta obrigado a responder o questionario. A auséncia de resposta ao
mesmo ndo implicara em qualquer tipo de dano a sua reputacdo ou sua
imagem.

Em qualquer etapa do estudo, o (a) senhor (a) tera acesso aos
profissionais responsaveis pela pesquisa, para esclarecimento de eventuais
duvidas. O principal investigador ¢ Allan da Costa Santos, que pode ser
encontrado através do telefone (31) 98860-1230 e endereco eletrénico
drallandacosta@gmail.com. Se o (a) senhor (a) tiver alguma consideracéo
ou davida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com o CEP da
Unifesp - Rua Prof.Francisco de Castro, n: 55, - 04020-050, E-mail
CEP@unifesp.edu.br, Tel: (11) 5571-1062, FAX: (11) 5539-7162.

Esse termo foi elaborado em duas vias devidamente assinadas,
sendo que uma ficara com o (a) senhor (a) e a outra com o pesquisador.

Acredito ter sido suficientemente informado a respeito das
informacgbes que li ou que foram lidas para mim, descrevendo o estudo
“PORTAL DE MALFORMACOES CRANIOFACIAIS”. Eu discuti com
Allan da Costa Santos sobre a minha decisdo em participar nesse estudo.
Ficaram claros para mim quais sdo 0s propositos do estudo, 0s
procedimentos a serem realizados, seus desconfortos e riscos, as garantias
de confidencialidade e de esclarecimentos permanentes.
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Ficou claro, também, que minha participacdo € isenta de despesas.
Concordo voluntariamente em participar deste estudo e poderei retirar o
meu consentimento a qualquer momento, antes ou durante 0 mesmo, sem
penalidades ou prejuizo ou perda de qualquer beneficio que eu possa ter
adquirido.

Data: / /2018

Nome e RG do participante da pesquisa

Assinatura do participante da pesquisa

Declaro que obtive de forma apropriada e voluntaria o
Consentimento Livre e Esclarecido deste (a) participante para realizagdo
deste estudo. Declaro ainda que me comprometo a cumprir todos os termos
aqui descritos.
Data / /2018

Pesquisador: Allan da Costa Santos
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APENDICE 5 —Contrato de Producio de Site

@085’9'7

CONTRATO DE PRODUCAO DE SITE
IDENTIFICACAO DAS PARTES CONTRATANTES

CONTRATANTE: ALLAN DA COSTA SANTOS, portador do RG MG 7556-109, CPF
047.580.246-26, residente e domiciliado na Av. Pasteur, n® 135 apt® 1601, bairro Santa
Efigénia, Cep 30.150-290, no Estado de Minas Gerais.

CONTRATADA: F 5 DESIGN -FABIO CRUZ BERNARDES DE SOUZA, com sede em
Belo Horizonte, na Rua Silvio Romero n® 170, bairro Pompéia, Cep 30.280-430, no
Estado de Minas Gerais, inscrita no C.N.P.J. sob o no 30.088.374/0001-71.

As partes acima identificadas tém, enfre si, justo e acertado, o presente contrato de
Producdo de Software, que se regera pelas clausulas seguintes e pelas condicoes
descritas no presente.

DO OBJETO DO CONTRATO

Clausula 1a. O presente confrato tem como OBJETO, a construgéo, pela
CONTRATADA, de site referente a malformacdes craniofaciais.

Paragrafo primeiro. O site sera desenvolvido seguindo, restritamente, as especificacoes
estabelecidas no descritivo fomecido pela CONTRATADA, anexo e parte integrante
deste contrato.

Paragrafo segundo. A CONTRATADA se responsabiliza pelo fornecimento e
estabilidade do site, inclusive, dos aparelhos que possuem o sistema descrito no caput
desta clausula.

DA EXECUGAQ

Clausula 2a. E de responsabilidade da CONTRATADA o desenvolvimento das
funcionalidades do aplicativo, do gestor web e do backend.

Paragrafo Unico. Quaisquer alteracdes desejadas pela CONTRATANTE

deverdo ser requisitadas diretamente 8 CONTRATADA, nido consfituindo estas, parte
do escopo deste projeto.

Clausula 3a. No servico estabelecido neste contrato, a CONTRATADA somente
fornecera a mao-de-obra necessaria, responsabilizando-se a CONTRATANTE pele
fornecimento de todos os dados para a confeccao do site, de acordo com o que lhe for
solicitado.

Clausula 4a. A construgdo do site sera feita exclusivamente pela CONTRATADA,
facultando-lhe a contratacdo de terceiros, que terdo vinculos Gnicos e diretos com a
mesma, que ficara exclusivamente responsavel pelo pagamento e por todos os
encargos existentes, sejam de origem trabalhista, tributaria, previdenciaria e fiscal.

Clausula 5a. A CONTRATADA tera completa e irrestrita liberdade para executar seu
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trabalho, restringindo o seu vincule com a CONTRATANTE apenas a execucdc deste
contrato, ndo havendo enfre as partes gualquer relacdo trabalhista, inclusive seus
empregados e prestadores de servicos.

DA PUBLICACAO

Clausula 6a. O site desenvolvido pela CONTRATADA estara disponivel a partir da
lieracdo pelo CONTRATANTE.

DA PROTECAO DO SITE

Clausula 7a. O Codigo fonte do site, 0 mesmo em si, juntamente com os seus direitos
autorais, sao de propriedade da CONTRATANTE, com cessdo permanente, de forma
definitiva e indefinida. O mesmo sera enviado pela CONTRATADA apos o aceite formal
de finalizacdo dos servicos, dado pela CONTRATANTE.

Paragrafo Primeiro. A CONTRATADA n&o se responsabiliza pelo funcionamento do site
caso o codigo fonte dos mesmos seja adulterado por terceiros naoc autorizados.

Paragrafo Segundo. A CONTRATANTE se compromete a manter o codigo fonte do site
inalterado durante todo o periodo de garantia e manutencao.

Clausula 8a. A CONTRATADA ndo se responsabilizara pelo conteudo, marcas,
disponibilidade do servicos fornecidas pela CONTRATANTE.

DC PAGAMENTO

Clausula 9a. Pelo servico prestado, a CONTRATANTE pagara a CONTRATADA a
quantia de R$ 1.250,00 (reais), estes sendo pagos da seguinte forma:

- RS 650,00 — na assinatura do contrato. - R$ 650,00 — na entrega do site finalizado.
DO PRAZO

Clausula 10a. O presente instrumento entrara em vigor na data de sua assinatura e tera
validade até o fim do prazo de garantia estipulado na clausula 13a, podendo ser
estendido ou renovado, por termo aditivo, se assim acordarem as partes.

Clausula 11a. A CONTRATADA se compromete a executar o desenvolvimento do
aplicativo conforme croncgrama apresentado e aprovado apos a assinatura deste
contrato.

Paragrafo primeiro. O prazo sera suspenso caso a CONTRATANTE ndo entregue todos
os dados necessarios a confeccao do aplicative ou caso os testes solicitados ndo sejam
realizados pela CONTRATANTE no prazo de até 3 dias Gteis.

Paragrafo segundo. A CONTRATANTE devera responder a qualquer sclicitacdo da
CONTRATADA em até 72 horas. Caso contrario, o prazo estipulado no caput desta
clausula sera suspenso até que as informacdes requeridas sejam prestadas. Passados
30 (trinta) dias sem qualquer esclarecimente da parte CONTRATANTE, a possibilidade
de execucao do projeto ficara sob analise comercial e técnica da CONTRATADA, que
podera optar pelo cancelamento do mesmo, sem prejuizo do recebimento de todos os
valores devidos até entdo, conforme estalecido na clausula 140, paragrafo primeiro.

Clausula 12a. Quaisquer problemas que possam ocasionar interrupcoes das atividades
de confeccdo dos aplicativos acarretarao na suspensdo do prazo contido na clausula
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anterior, devendo a CONTRATADA avisar previamente 3 CONTRATANTE.

Clausula 13a. A manutencdo e suporte necessarios apds a entrega dos aplicativos serdo
prestados pela CONTRATADA a CONTRATANTE durante 03 (trés) meses, sem custos
adicionais, para correcdo de erros ou problemas gerados pelo desenvolvimento.

DA RESCISAO

Clausula 14a. O presente contrato podera ser rescindido pelas Partes, no caso de
faléncia, pedido de recuperacdo judicial, extrajudicial ou inicio de processo de
liqguidacdo, ou ainda por descumprimento das obrigacOes contratuais pela parte
adversa, devendo a parte que deu causa ou adversa notificar a parte contraria com
antecedéncia de 30 dias.

Paragrafo primeiro. Caso a CONTRATANTE dé motivo a rescisdo do contrato, sera
obrigado a pagar a CONTRATADA a retribuicdo proporcional ao que tiver realizado até
entdo.

Clausula 15a. Podera o presente instrumento ser rescindido por qualquer uma das
partes, em qualquer momento, sem que haja qualquer tipo de motivo relevante, ndo
obstante a outra parte devera ser avisada previamente por escrito, no prazo de 30 dias.
A rescisdo imotivada acarretara a parte motivada multa de 10% do valor do contrato.

Paragrafo Unico: Caso seja 0 CONTRATADO quem requeira a rescisie imotivada,
devera devolver toda a quantia recebida até o momento da rescisio.

DA ARBITRAGEM

Clausula 16a. Toda e qualquer controvérsia decorrente ou relacionada ao presente
contrato sera resolvida por Arbitragem, a ser administrada pela CAMARB — Camara de
Arbitragem Empresarial — Brasil, de acordo com as nermas de seu Regulamento de
Arbitragem. A arbitragem devera ser conduzida por um tribunal composto por 01 (um)
arbitro. A sede da arbitragem sera a Cidade de Belo Horizonte, estado de Minas Gerais,
Brasil, sem prejuizo das Partes designarem, mediante mituo acordo. localidade diversa
para a realizacdo de audiéncias. O idioma da arbitragem sera o Portugués, e todos os
documentos e testemunhos oferecidos como prova durante a arbitragem deverdo ser
traduzidos para o Portugués, as custas da Parte que tiver oferecido a prova.

Por estarem assim justos e contratados, firmam o presente instrumento, em duas vias
de igual teor, juntamente com 2 (duas) testemunhas.

Belo Horizonte, 16 de junho de 2017.



