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UNITERMOS:

RESUMO
Os autores apresentam uma revisdo bibliogréfica, avaliagdo de casos e discussao da provével etiologia das

fistulas labiais congénitas. Enfatizam sua associagdo a malformac@es congénitas, tais como fissuras I&bio-al-

véolo-palatinas, seu tratamento cirtirgico, além do aconselhamento genético aos pacientes e seus familiares.

anomalias congénitas; fistulas labiais; sinus labial

Consideradas entidades sumamente raras, as fistulas congénitas
foram inicialmente reportadas por Demarquay em 1845°, sendo
localizadas ao nfvel do labio inferior. Posteriormente, Lannelonge,
em 1891, foi o primeiro autor a relatar esta anomalia no labio
superior'®. Watanabe et al.>?, em 1951, efetuaram uma revisdo da
literatura mundial totalizando em 100 o nGmero de casos.
Warbrick et al.>', juntamente com Abramson’, em 1952, apresen-
taram artigos enfatizando a etiologia destas fistulas e em 1954, Van
der Woude*® relatou a associagdo de ffstulas labiais inferiores com
fissuras labio-palatinas, dando énfase a um fator genético heredita-
rio. Seguindo-se a este trabalho, Wang e Macomber®®, em 1956,
Cervenka et al., em 19697, Bowers, em 1970*, confirmaram a
freqliéncia destas associa¢8es, salientando a importdncia do fator
hereditdrio. As ffstulas labiais podem ser encontradas tanto no
labio inferior quanto no labio superior.

Fistulas labiais superiores

As fistulas do I|adbio superior sfo as mais raras, sendo
geralmente acompanhadas de anomalias congénitas localizadas na
linha média facial, como, encefalocele, nariz bifido etc.?. Sua
etiologia é bastante discutivel e vérias teorias tentam explicar a
fenomenologia implicada; no entanto, nos restringimos as mais
aceitdveis atualmente, como a teoria de Boyd® e Frazer'®, que
advogam: deficiéncia do crescimento descendente do processo
fronto-nasal; ruptura por defeitos de fusdo mesenquimatosa do
processo maxilar ou falta completa de fusfo do processo maxilar
ao processo nasofrontal.

Normalmente sdo unitérias e localizadas na linha média, apesar de
vérios trabalhos apresentarem ffstulas de localizagdo paramediana’ ®.
No entanto, sua terminagdo ocorre sempre na linha média (Figs. 1 e
2). Caracterizam-se, ainda, por um pequeno orificio com desembo-
cadura na borda do vermelhdo, que ascende atravessando o
musculo orbicular para terminar em fundo de saco, ou ocasional-
mente, no sulco alveolar superior.

Fistulas labiais inferiores

S&o geralmente duplas, simétricas, localizadas em ambos os
lados da linha média e freqlentemente acompanhadas de outras
anomalias, tais como fissura labial ou palatina®+ 5+ 7, 21,27,29,30
Tem sido demonstrada uma forte incidéncia familiar. A associacdo
acima descrita, denominada sindrome de Van der Woude, constitui
uma entidade genética autossdmica dominante com a probabilida-
de de 50% de transmissdo e penetrabilidade'’. Sua etiologia é
também obscura e dentre as hipdteses propostas que a explicam,
destacam-se:

a. origem filogenética: proposta por Sir Arthur Keith'?®, que
relaciona 0s canais mucosos encontrados no desenvolvi-
mento embriondrio de outras espécies animais as fistulas
apresentadas pelo homem.

b. origem glandular ou epitelial: proposta por Demarquay’®,
Murray*°, Unterberger*® e outros®®, que afirmam que a
anomalia é causada pela hipertrofia dos ductos das gldndu-
las salivares acessbrias do labio inferior, ou pela invaginacdo

anormal da mucosa labial,
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Fig. 1 —

Fig. 2 —

Fistula congénita mediana do ldbio superior, com fissura
mediana do ldbio superior e apéndice intra-nasal congeé-
nito.

Congenital upper lip median fistula, with upper lip
median cleft and congenital intranasal apendix.

(a) Orificio externo da fistula, (b) trdgjeto fistuloso no
musculo orbicularis oris, (c) trajetéria submucosa com
emergéncias das glindulas salivares acessorias, (d) exten-
sdo ocasional do trajeto. fistuloso ao sulco alveolar
superior.

(a) Outer orifice of the fistula, (b) crossing the
orbicularis oris muscle, (c) submucous trajectory with
accessory salivary glands emergences, (d) occasional
extension of the fistular trajectory to the upper alveolar
sulcus.
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Fig. 3 — Fistula congénita bilateral simétrica do ldbio inferior.

Fig. 4 —

Lower lip congenital symmetric bilateral fistula.

o

(a) Emergéncia da fistula, (b) trajeto fistuloso no
miusculo orbicularis oris, (c) trajetoria submucosa ao
nivel da emergéncia das glindulas salivares acessorias, (d)
extensdo ocasional do trajeto fistuloso ao sulco alveolar
inferior.

(a) Fistula emergence, (b) crossing the orbicularis oris
muscle, (c) submucous trajectory at the level of the
accessory salivary glands emergence, (d) occasional ex-
tension of the fistular trajectory to the lower alveolar
sulcus.
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c. desenvolvimento compensatdrio; proposto por Hamilton'', do serem estas lesGes resultantes do crescimento mesen-
e Wallcombe®?, que explicam serem as protrusdes perifis- quimal excessivo dos dngulos deste sulco, constituindo
tulosas causadas pelo esfor¢o do ldbio inferior de modo a uma estrutura normal do desenvolvimento embrionério.
manter a oclusdo labial; relacionam o excesso do crescimen-
to da parte central do ldbio como o fator causal das Estas ffstulas podem apresentar varia¢cGes, sendo a desemboca-
malformagdes associadas de labio e palato fissurados. dura assimétrica a mais frequente, resultante da diferenca do

tamanho da abertura das fistulas. Pode também se apresentar,
mais raramente, como uma fistula Gnica, desembocando na linha
média ou paramediana®?: %3,

d. a Gltima hipOtese se refere a teoria embriondria, para a qual
existem duas causas:

1. fissura transversa: proposta por Mason'®, em 1940,
estabelecendo a presenca de uma fissura labial trans-
versa, que desaparece antes do nascimento, como o fator
responsavel pela anomalia em estudo;

Os oriffcios externos das fistulas geralmente desembocam na
borda do vermelh&o, situando-se no dpex de uma elevagdo cdnica,
terminando em fundo de saco apds percorrerem um trajeto
infero-posterior, atravessando o musculo orbicular dos l4bios e
2. sulco lateral labial inferior: proposta por Stieda®®, estendendo-se a uma posicdo submucosa onde apresentard multi-

Sicker e Pahl**, e confirmada por Warbrick®', advogan- plas desembocaduras de gladndulas salivares acessbrias labiais,

s

Fig. 5 — Pré-operatério da fistula labial inferior e associagdo de Fig. 7 — Localizagdo da fistula paramediana e fissura incompleta
fissura incompleta de palato mole. do ldbio inferior.
Preoperative photo of the lower lip fistula and soft Location of the paramedian fistula and lower lip
palate incomplete cleft association. incomplete cleft.

Fig. 6 — Pos-operatdrio da incisdo transversa para remog¢do das Fig. 8 — Identificagdo da trajetéria fistulosa, marcacdo e ressec-
fistulas e palatoplastia. ¢do necessdria d remogdo da fistula.
Postoperative view of the transverse incision for removal Identification of the fistular trajectory, marking and

of the fistulae and for palatoplasty. necessary resection for removal of the fistula.
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responsdveis por seu espessamento. Com um comprimento médio
de 2,5cm, pode ocasionalmente estender-se ao sulco alveolar
inferior (Figs. 3 e 4).

Aspectos clinicos e histopatologicos

Sendo uma lesdo geralmente assintomética, os pacientes recor-
rem ac tratamento por razdes estéticas ou para corrigir as
malformagdGes associadas.

No entanto, por apresentarem desembocadura das gldndulas
salivares acessdrias, ocasionalmente tem sido relatado casos de
aumento de secrecdo salivar'®, geralmente durante a alimentacdo,
criando desconforto para os pacientes, e em casos mais graves,
obstrugdo com infec¢do secundéria.

Os estudos histopatoldgicos mostram trajetos fistulosos forma-
dos por epitélio estratificado escamoso, similar ao revestimento
epitelial do vermelhdo, envolvido por numerosas glandulas salivares
acessorias (mucosas), cujos ductos desembocam dentro do lGimen
fistuloso (Tabela 1).

Fig. 10 — Aproximacdo cuidadosa do misculo orbicularis oris com
suturas absorviveis.

Careful approximation of the orbicularis oris muscle
with absorbable suture.

TRATAMENTO

Uma extensa gama de abordagens clfnico-cirirgicas tem sido
proposta através dos anos. Entre estas, podemos relacionar: a
eletrocoagulagdo usada por Baxter®, Khanna'*, a excisdo vertical
de Hoffman'?, a excisdo transversa de Sharpe®® e a excisdo por
plastia em T de Mahler e Haven'®.

Consideramos que o tratamento cirlrgico deverd se constituir
fundamentalmente em (Figs. 5 e 6):

a. identificagdo do trajeto fistuloso através de corantes ou
canulas;

b. incisdo transversal fusiforme ou vertical ao nivel da desem-
bocadura da fistula;

Fig. 9 — Remogdo total da trajetdria fistulosa, compreendendo as c. extirpacdo total do trajeto fistuloso juntamente com as
glandulas salivares acessérias adjacentes. gldndulas salivares acessérias que nele desembocam;
Complete removal of the (fistular trajectory, com- d. aproximagdo e fechamento por planos, com cuidadosa
prehending the adjacent accessory salivary glands. plastia do muasculo orbicularis oris (Figs. 7 a 12b).
Tabela 1
Casos| Idade |Sexo Tez Localiza¢ao ffstula Anomalias associadas Resultado trat. ciriirg. Complicagdes
1 117 anos | F negra Linha média Fissura mediana Bom -

ldbio superior (Unica)| incompleta labio superior

2 |27 anos | F parda Simétrica, bilateral, Fissura incompleta Bom =
dupla labio inferior palato mole

3 |4 meses | F branca | Simétrica, bilateral, Fissura mediana Bom -~
dupla l4bio inferior incompleta ldbio inferior

Nevus piloso
tdrax anterior




