“ATUAÇÃO FISIOTERAPÊUTICA NA SÍNDROME DE CROUZON: REVISÃO DE LITERATURA” 

Jackeline Almeida Fonseca1, Pedro Machado Menezes 2, Aida Carla Santana de Melo Costa 3
1 Universidade Tiradentes, (pedrom_menezes@outlook.com) 2 Universidade Tiradentes, (aida-fisio@hotmail.com) 3 Universidade Tiradentes.

Área Temática: Neonatologia e Pediatria.

E-mail do autor para correspondência: jacke.almeida.fonseca@gmail.com

RESUMO:

Introdução: A síndrome de Crouzon é caracterizada, principalmente, pela presença de deformidade craniana e labial, exoftalmia, com testa plana e hipoplasia maxilar. Nesse contexto, a patologia possui caráter hereditário, autossômico e dominante com penetrância completa, entretanto sua expressividade é variável podendo resultar em não afetados a severas deformidades dentro de uma família. O diagnóstico precoce e a intervenção cirúrgica dentro do prazo de um ano após o nascimento da criança podem melhorar a deformidade facial e minimizar os sintomas clínicos da condição e reduzir suas complicações. Objetivo: Realizar um levantamento bibliográfico sobre a Síndrome de Crouzon e descrever a importância da atuação fisioterapêutica no tratamento da doença.  Metodologia:  Trata-se de uma Revisão narrativa da literatura. A busca bibliográfica ocorreu no mês de agosto de 2022, por intermédio das seguintes bases de dados: PubMED, ScienceDirect e LILACS, aplicando os seguintes descritores em Ciências da Saúde (DeCS/MeSH); <CROUZON>, <PHYSIOTHERAPY> <REHABILITATION> isolados e em conjunto. O operador booleano AND foi empregado entre os descritores. Como critérios de inclusão utilizou-se: artigos de 2015 a 2022, em Inglês, Espanhol e Português. Resultados: A partir das pesquisas realizadas, foram analisados 12 artigos, entretanto, somente 8 foram selecionados. Diante disso, o profissional fisioterapeuta possui um papel essencial com medidas de orientação simples e técnicas terapêuticas para evitar o agravamento do quadro, como adaptar o bebê a dormir do lado contralateral da deformidade, estimular o bebê a sentar e movimentar-se, com fortalecimento e alongamento muscular de maneira lúdica, estimular a interação social e comunicação. Na realização do levantamento bibliográfico percebeu-se uma carência em pesquisa e desenvolvimento de terapia que explicassem detalhadamente o papel da fisioterapia no tratamento da Síndrome de Crouzon.  Conclusão: Entende-se, portanto, que o diagnóstico precoce e o tratamento cirúrgico da Síndrome de Crouzon podem ajudar a melhorar os sintomas clínicos da condição e reduzir suas complicações.
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1-INTRODUÇÃO
A síndrome de Crouzon, conhecida como Síndrome da Displasia Craniofacial, é caracterizada, principalmente, pela presença de deformidade craniana e labial, exoftalmia, com testa plana e hipoplasia maxilar. Naturalmente, os ossos do crânio são membranosos o que permite um crescimento através do depósito ósseo na região das suturas. Ademais, cabe destacar que as suturas do crânio se unem após o crescimento completo do cérebro, mas há casos onde ocorre a fusão prematura das suturas e isso pode impactar no desenvolvimento infantil e desencadear diversas consequências, como ocorre na Síndrome de Crouzon (AL-NAMNAM et al, 2022). 
Sob essa perspectiva, a Displasia Craniofacial é uma doença rara que afeta 1 em 60.000 recém-nascidos e representa aproximadamente 4,8% de todos os casos de craniossinostoses, atrás apenas da síndrome de Muenke.  Nesse contexto, a patologia possui caráter hereditário, autossômico e dominante com penetrância completa, entretanto sua expressividade é variável podendo resultar em não afetados a severas deformidades dentro de uma família. Diante disso, a aparência de uma criança com a doença pode variar em gravidade, desde uma manifestação leve com deficiência sutil do terço médio da face até manifestações intensas de múltiplas suturas cranianas fundidas e diversos problemas (CONRADY; PATEL, 2022; GHIZONI et al, 2022). 
Fisiopatologicamente, a síndrome de Crouzon é ocasionada pela mutação no gene do receptor 2 (FGFR2), responsáveis ​​pela diferenciação dos osteoblastos durante o desenvolvimento embrionário. Sob essa perspectiva, a causa e complexidade da patologia não são totalmente conhecidas, mas sabe-se que dependendo das suturas envolvidas, padrões diferentes e anormais de crescimento do crânio podem ocorrer. O diagnóstico precoce e a intervenção cirúrgica dentro do prazo de um ano após o nascimento da criança podem melhorar a deformidade facial e minimizar os sintomas clínicos da condição e reduzir suas complicações. Entretanto, em alguns casos, o diagnóstico pode ser negligenciado pela família, atransando no tratamento da patologia. Nesses casos, o profissional da saúde deve ser capaz de identificar essas questões e orientar a família sobre a importância de procurar uma equipe interdisciplinar, já que os fatores relacionados com o ambiente onde a criança está inserida e os estímulos submetidos possuem um papel essencial no seu desenvolvimento positivo (AL-NAMNAM, 2022; GHIZONI et al, 2022).
 Ademais, independentemente do tipo e etiologia, dentre as anomalias craniofaciais, a Síndrome de Crouzon pode comprometer diferentes funções do sistema nervoso central (SNC) durante o desenvolvimento da criança e acarretar diversas complicações como o aumento da pressão intracraniana, problemas de visão, ceratite de exposição, pneumonia por aspiração, presença de retardo mental e patologias respiratórios, como a obstrução das vias aéreas superiores levar ao desconforto respiratório agudo. Desse modo, a doença necessita de um atendimento interdisciplinar, com equipe variada de especialistas, incluindo cirurgiões plásticos, neurocirurgiões, geneticistas, dentistas, fonoaudiólogos, ortopedistas, psicólogos, enfermeiros, fisioterapeutas e assistentes sociais. Assim, o objetivo desse trabalho é realizar um levantamento bibliográfico sobre a Síndrome de Crouzon e descrever a importância da atuação fisioterapêutica no tratamento da doença (AL-NAMNAM, NM et al, 2022; CONRADY C.D; PATEL C, 2022; GHIZONI, E et al, 2022).

2-METODOLOGIA
 Trata-se de uma revisão narrativa da literatura. A busca bibliográfica ocorreu no mês de agosto de 2022, por intermédio das seguintes bases de dados: Public Medline (PubMED), ScienceDirect e pela Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciências da Saúde (LILACS) aplicando os seguintes descritores conforme os Descritores em Ciências da Saúde (DeCS/MeSH); <CROUZON>, <PHYSIOTHERAPY> <REHABILITATION> isolados e em conjunto. O operador booleano AND foi empregado entre os descritores. Como critérios de inclusão utilizou-se: artigos de 2015 a 2022, em Inglês, Espanhol e Português e como critérios de exclusão estão a duplicidade de artigos, tese de mestrado, doutorado e publicações da literatura cinza. 

3-RESULTADOS E DISCUSSÃO 
A partir das pesquisas realizadas, foram analisados 12 artigos, entretanto, somente 8 foram selecionados para a escrita da revisão, por se enquadrarem melhor na temática proposta. Diante disso, as pesquisas destacam que o momento ideal para a realização da correção cirúrgica, na maioria dos casos, é entre 6 e 9 meses de idade. Assim, se as anormalidades no crânio forem corrigidas, os pacientes com síndrome terão a função cognitiva, a visão, a audição e a expectativa de vida mais próximas da normalidade. Todavia, grande parte dos pacientes não precisarão de cirurgia, sendo necessária uma abordagem interdisciplinar da equipe para monitorar o desenvolvimento de complicações e tratar as sequelas (DÍAZ et al, 2019; RAFFAINI et al, 2022).  
Uma alta porcentagem de pacientes acometidos pela Síndrome de Crouzon desenvolvem a síndrome da apnéia obstrutiva do sono (SAOS), depressão e complicações respiratórias, sonolência diurna, sono perturbado, incapacidade de concentração, sendo fundamental a assistência da fisioterapia para o tratamento respiratório correto e o monitoramento do paciente. É essencial diagnosticar qualquer restrição cervical, como torcicolo congênito ou espasmo do músculo esternocleidomastóideo, e orientar os pais sobre a necessidade do tratamento fisioterapêutico precoce. Nesse contexto, o profissional fisioterapeuta possui um papel essencial com medidas de orientação simples e técnicas terapêuticas para evitar o agravamento do quadro, como adaptar o bebê a dormir do lado contralateral da deformidade, estimular o bebê a sentar e movimentar-se, com fortalecimento e alongamento muscular de maneira lúdica, estimular a interação social e comunicação (RAFFAINI et al, 2022; YUAN et al, 2022).
O desenvolvimento neuropsicomotor dos pacientes com síndrome de Crouzon sofre várias influências negativas. Sob essa premissa, um fator importante a ser analisado é a consequência da hipertensão intracraniana (HIC) ao desenvolvimento neurológico, a elevada pressão intracraniana atua nos mecanismos de complacência cerebral, como o deslocamento liquórico em direção ao espaço raquidiano e aumento do retorno venoso. Tais fatores somados às anomalias ósseas presentes causam mudanças na hemodinâmica cerebral e, consequentemente, prejuízo para a circulação encefálica e oxigenação cerebral, justificando o problema de declínio no desenvolvimento mental, déficit de atenção, dificuldade de aprendizado e alterações comportamentais. Desse modo, percebe-se que os problemas citados podem variar de leves a moderados e o prognóstico do paciente depende da gravidade das malformações e do tratamento precoce (DÍAZ et al, 2019; RAFFAINI et al, 2022; YUAN et al, 2022).
Na realização do levantamento bibliográfico percebeu-se uma carência em pesquisa e desenvolvimento de terapia que explicassem detalhadamente o papel da fisioterapia no tratamento da Síndrome de Crouzon. Todavia, sabe-se a importância do papel da equipe interdisciplinar no tratamento do paciente, pelo cuidado integral para alcançar excelentes resultados do ponto de vista estético, funcional e psicossocial. Dessa forma, é fundamental conscientizar a comunidade científica sobre a necessidade de pesquisas direcionadas que fortaleçam as terapias complementares. 

4- CONSIDERAÇÕES FINAIS 
Entende-se, portanto, que o diagnóstico precoce e o tratamento cirúrgico da Síndrome de Crouzon podem ajudar a melhorar os sintomas clínicos da condição e reduzir suas complicações. Sob essa premissa, a compreensão da doença, suas deformidades e sequelas é necessária para que a equipe fisioterapêutica disponibilize o tratamento mais adequado para o paciente, além de ser inserido como parte integrante da equipe interdisciplinar para o atendimento do indivíduo. Ademais, cabe destacar a escassez de pesquisas que relacionem o papel da fisioterapia aos pacientes com Crouzon desde a idade neonatal até a adulta, sendo essencial mais estudos e pesquisas que aprofundem a temática.  
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