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Resumo: Fernandes ML, Faria NC, Gongalves TF, Santos BH — Anestesia para Amigdalectomia em Crianca Portadora de Sindrome de Klippel-
Feil Associada a Sindrome de Down. Relato de Caso.

Justificativa e objetivos: Anormalidades craniofaciais, presentes na sindrome de Klippel-Feil (SKF) e na sindrome de Down (SD), podem di-
ficultar o acesso a via aérea. Cirurgias na orofaringe também exigem atencao especial com a via aérea. A associagdo de ambas as sindromes
em paciente candidato a amigdalectomia € uma condicao rara, que impde desafios ao tratamento anestésico-cirurgico. O objetivo deste relato é
discutir os cuidados para a abordagem da via aérea e os riscos da manipulagao cervical em paciente portador de SKF e SD submetido a amig-
dalectomia.

Relato de caso: Crianga de 5 anos com diagndstico prévio de SKF, SD e instabilidade da articulagao atlantoaxial foi submetida a amigdalectomia
sob anestesia geral balanceada. A ventilagdo sob mascara e a intubacgao traqueal foram realizadas com a cabega em posicao neutra. A perfeita
visualizacdo da epiglote e das cordas vocais permitiu intubagéo traqueal com laringoscopia convencional. A cirurgia também foi realizada sem
extensao cervical, transcorrendo sem intercorréncias.

Conclusodes: Embora o acesso a via aérea possa ser facil, alteracdes anatdémicas pressupdem via aérea dificil em pacientes portadores de
SKF e SD. Cuidados diferenciados e recursos adequados s&o obrigatorios para se evitarem complicacdes durante a abordagem da via aérea.
A manipulacéo cervical deve ser evitada na presenca de instabilidade da articulagé@o atlantoccipital pelo risco de lesédo neurolégica.

Unitermos: CIRURGIA, Otorrinolaringolégica; DOENCAS, Genética: sindrome de Klippel-Feil, sindrome de Down; INTUBACAO TRAQUEAL.
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INTRODUGAO

Anormalidades craniofaciais dificultam o acesso a via aérea,
constituindo-se um desafio para o anestesiologista. A sindro-
me de Klippel-Feil (SKF) e a sindrome de Down (SD) séao
exemplos dessas situacgdes clinicas. Intervengdes na orofa-
ringe também podem comprometer o0 acesso a via aérea. Na
abordagem da via aérea, todas as suas estruturas envolvidas
devem ser consideradas, incluindo a cavidade oral, o espago
mandibular anterior, maxilar, articulagdo temporomandibu-
lar e a coluna vertebral . O objetivo deste relato foi discutir
particularidades da abordagem da via aérea, com foco nas

Recebido do CET/SBA da Santa Casa de Belo Horizonte, MG

1. Anestesiologista da Santa Casa de Belo Horizonte e do Hospital das Clinicas da UFMG;
Responsédvel pelo CET/SBA da Santa Casa de Belo Horizonte; Diretora Cientifica da
SAMG; Membro do Comité de Anestesia Pediatrica da SBA; Titulo de Especialista em Tera-
pia Intensiva

2. Anestesiologista da Santa Casa de Belo Horizonte

3. ME; do CET/SBA da Santa Casa de Belo Horizonte

4. Otorrinolaringologista da Santa Casa de Belo Horizonte

Submetido em 23 de agosto de 2009
Aprovado para publicacdo em 8 de fevereiro de 2010

Endereco para correspondéncia:
Dra. Magda Lourengo Fernandes
Rua Padre Marinho, 480/1206
Santa Efigénia

30140-040 — Belo Horizonte, MG
E-mail: balourenco @ hotmail.com

318

alteracdes anatdémicas e nos riscos da manipulagéo cervical,
em paciente portador de SKF associada a SD submetido a
amigdalectomia.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 5 anos, 17 kg, ASA Il, portadora
de SKF e SD, com diagnodstico de hipertrofia de amigdalas
palatinas. Paciente evoluindo com apneia obstrutiva do sono,
confirmada pela polissonografia, sendo indicada amigdalec-
tomia. Havia sido submetida a adenoidectomia com 1 ano,
sem intercorréncias. Na avaliagdo pré-anestésica, a mae
apresentou relatério da neurologia que afirmava diagnéstico
de SKF, SD e instabilidade da articulagéao atlantoccipital. Ao
exame fisico, constatou-se pescogo curto e desviado para
esquerda, implantagao baixa da linha posterior do cabelo, es-
capula direita elevada e encurtada, caracterizando deformi-
dade de Sprengel. Apresentava cavidade oral com abertura
de 2 cm, Mallampati | e importante limitagcédo da extenséo e
rotacéo cervicais. Radiografias da coluna cervical apresenta-
vam fuséo dos corpos vertebrais de C,-C,. Avaliagédo através
de ressonancia nuclear magnética demonstrou inexisténcia
de estenose medular; ecocardiograma, ultrassom abdominal,
eletrocardiograma e exames laboratoriais sem alteragdes. A
paciente foi monitorada com estetoscépio precordial, eletro-
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cardiografo, oximetro de pulso, pressao arterial néo invasi-
va, capnografo e analisador de gases. Indugao anestésica foi
realizada com sevoflurano em concentragbes decrescentes
(8% a 4%) e oxido nitroso a 50%. Ao atingir plano anes-
tésico, realizou-se puncéo venosa periférica com cénula
22G. Apos administragdo de 7,5 mg de atracurio e 35 ug
de fentanil, procedeu-se a laringoscopia convencional com
a cabeca da paciente em posi¢cao neutra. Sendo visualiza-
das perfeitamente a epiglote e as cordas vocais (Cormack
1), foi realizada intubagao traqueal sem intercorréncias. A
anestesia foi mantida com isoflurano a 1% e 6xido nitroso a
50%. Durante o procedimento, foram administrados 2,5 mg
de dexametasona, 680 mg de dipirona, 2,5 mg de ondan-
setrona e 35 g de fentanil via subcutanea. A cirurgia foi
realizada sem extensdo cervical, apesar de pequena di-
ficuldade técnica. A paciente manteve todos os parame-
tros de monitoracdo estaveis durante a cirurgia, que durou
cerca de 20 minutos. Ao final foram administrados 680 mg
de neostigmina e 340 mg de atropina e foi procedida a ex-
tubacéo, sem intercorréncias. A paciente manteve-se esta-
vel na sala de recuperagéo pos-anestésica e recebeu alta
hospitalar no primeiro dia de pds-operatorio.

DISCUSSAO

Em 1912, Maurice Klippel e André Feil relataram as seguin-
tes anomalias encontradas em um paciente de 46 anos:
fus@o congénita de vértebras cervicais levando a limitagédo
importante da movimentacdo da cabeca e do pescoco,
pescoco curto e implantacdo baixa da linha posterior do
cabelo. Essa condicéo ficou conhecida como SKF 2. Atual-
mente, sabemos que se trata de uma sindrome complexa
que associa anomalias 0sseas e viscerais, sendo a triade
classica inicialmente descrita presente em menos de 50%
dos pacientes 6. Sua incidéncia é de 1:42.000 nascimen-
tos, sendo que 60% dos pacientes sdao do sexo feminino.
A causa ainda é desconhecida, mas provavelmente hete-
rogénea, com influéncia tanto genética como do ambiente
externo 2. Alguns pesquisadores acreditam que sua etiolo-
gia seja devida a defeito no gene da familia PAX. Ocorreria
falha no desenvolvimento embrionario entre a terceira e a
oitava semanas de gestacao, resultando em falta de seg-
mentagdo ou segmentacdo aberrante dos somitos meso-
dérmicos 3. A heranga genética transmitida é, na maioria
dos casos, de forma esporadica, porém a transmissao de
forma autossdmica recessiva e, raramente, a autossémica
dominante também s&o descritas 8.

Graus variaveis de envolvimento vertebral podem ser
vistos, com diferentes apresentagdes clinicas 2. Diversas
anormalidades podem estar associadas, como alteracéo da
juncéo atlantocciptal, estenose do canal medular e escolio-
se. A instabilidade cervical resulta em risco aumentado de
lesdo neurolégica medular, mesmo ao minimo trauma. Em
uma analise retrospectiva de 21 pacientes com SKF, Nagib e
col. observaram que nove pacientes desenvolveram déficits
neurolégicos espontaneos ou com traumas minimos 4.
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Propedéutica detalhada deve ser realizada antes do
procedimento cirurgico, incluindo radiografias da coluna,
para que se conheca a extensdo do envolvimento verte-
bral. Testes diagndsticos podem ser necessarios para se
identificar a presenca de alteracdes que podem estar as-
sociadas a sindrome, como: fenda palatina, palato ogival,
assimetria facial sem implicagdes dentarias, diminuicdo do
terco inferior da face, surdez tanto condutiva quanto neu-
ral e deficiéncia mental. Anormalidades dsseas que podem
gerar dificuldades ventilatérias como alteragdes de ombro,
defeito dos arcos costais, elevagéo e encurtamento congé-
nito da escapula (deformidade de Sprengel) também sao
frequentes 27. Além disso, podem-se encontrar alteragdes
no desenvolvimento pulmonar, alteracdes renais e anoma-
lias cardiacas 278, A incidéncia de anomalias cardiovascu-
lares em pacientes com a SKF é de 4,2% a 14%, sendo
mais comum o defeito do septo ventricular. Persisténcia do
ducto arterioso, prolapso mitral, valvula adrtica bicuspide e
coarctacao da aorta também podem coexistir, levando ao
risco de faléncia cardiaca no perioperatério 479, Histéria
de depressao, abuso de drogas e alcoolismo nao séo inco-
muns nesses pacientes 8.

Todas as alteragdes encontradas em pacientes com SKF
implicam criteriosa escolha da técnica anestésica. Restri-
¢éo da movimentagao cervical e anormalidades associadas
podem dificultar o acesso as vias aéreas (VA), complican-
do o ato anestésico-cirdrgico. Os momentos mais criticos
séo a laringoscopia, a intubagéo e o posicionamento para
a cirurgia 4. Embora a ventilagdo sob mascara facial seja
geralmente facil nesses pacientes, o acesso a VA repre-
senta um grande desafio e exige planejamento prévio. O
anestesiologista e o cirurgiao devem ser extremamente
cuidadosos para evitar movimentacao cervical inadequada,
objetivando evitar danos neurolégicos. Intubacao traqueal
através de fibroscopia éptica ' e uso de mascara laringea 3
tém sido técnicas descritas com sucesso em tais situagdes.
A fibroscopia Optica € a técnica considerada mais segura.
Intubagcé@o com paciente acordado utilizando-se fibroscopia
optica foi utilizada com sucesso por outros autores 5, po-
rém essa técnica exige cooperacéo do paciente, o que nem
sempre é possivel, principalmente em criangas ou pacien-
tes com alteragdo de comportamento. Mascara laringea é
uma opcao facil e foi usada com sucesso em paciente com
SKF que cursou com dificuldade da ventilagao apds a indu-
cao anestésica 3. No presente relato, embora a fibroscopia
Optica estivesse disponivel, optou-se por fazer uma larin-
goscopia convencional prévia, sem extensao cervical pré-
via e, em vista da perfeita visualizagdo das cordas vocais,
realizou-se intubacao convencional. J& a mascara laringea
nao foi utilizada para nao dificultar o acesso cirurgico, uma
vez que 0 mesmo ja seria bastante limitado pelo posiciona-
mento da cabecga em posicao neutra.

Farid e col. relataram caso de paciente de 45 anos por-
tadora de SKF que apresentou extrema dificuldade para
intubacao traqueal. Essa mesma paciente teria sido intu-
bada sem dificuldades em duas oportunidades prévias: aos
12 anos, para a realizagdo de apendicectomia, e aos 23
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anos, para a retirada de cisto de ovario. Esse relato desta-
ca que sucesso em intubagao prévia nao implica auséncia
de dificuldades em procedimentos posteriores, pois a fusao
cervical é progressiva 8.

A SD ou trissomia do 21 é a anormalidade cromossémica
mais comum no nosso meio e, assim como a SKF, também
resulta em alteracdes anatébmicas da via aéreas, tais como:
fenda labial e palatina, nasofaringe estreita e lingua relati-
vamente grande e protuberante. A laringe e o anel cricéideo
tendem a ser pequenos predispondo a estenose subglética
adquirida. Pode ocorrer subluxacéo atlantoaxial, o que torna
arriscada a extenséo do pescogo .

Amigdalectomia e adenoidectomia sdo as cirurgias mais
frequentemente realizadas na otorrinolaringologia. A via aé-
rea exige atencédo especial durante esses procedimentos,
uma vez que esta envolvida no campo operatério do cirur-
gido. Sangramento, secregdes, edema e manipulagdo exces-
siva podem evoluir com complicagdes respiratérias. Mudan-
cas frequentes na posicédo da cabega podem ser necessarias,
exigindo perfeita fixacdo do dispositivo utilizado para acessar
a via aérea 9. Complicagbes cervicais relacionadas com po-
sicionamento incorreto resultam em ocorréncias indesejaveis
no pés-operatorio, inclusive lesdo cervical em pacientes com
fatores de risco.!

Embora a via aérea dificil seja destaque nas informa-
coes cientificas sobre SKF e SD, ndao encontramos refe-
réncia a associacao de ambas as sindromes em um mes-
mo paciente. Contrariamente as expectativas, no presente
caso, a paciente ndo apresentou nenhuma dificuldade para
ventilacdo e intubagdo traqueal. Porém, o equipamento
adequado esteve disponivel para eventual dificuldade nes-
se processo, e a expectativa era de se realizar intubacao
traqueal com fibroscopia dptica. A laringoscopia conven-
cional foi realizada previamente para se registrar a viséo
da laringoscopia conforme a escala de Cormack-Lehane,
com a cabeca em posicao neutra. Considerando-se a per-
feita visualizag¢d@o da epiglote e das cordas vocais, optamos
por realizar intubagao convencional. O achado de uma via
aérea facilmente acessivel, entretanto, ndo nos autoriza a
reduzir a atengdo com tais pacientes. E fundamental que o
anestesiologista esteja habilitado a reconhecer as dificul-
dades e os riscos envolvidos na abordagem da via aérea
em pacientes portadores de desordens craniofaciais con-
génitas. Conhecimento acerca das alteracbes anatémicas
e recursos técnicos adequados sao imprescindiveis, princi-
palmente em casos de cirurgias orofaringeanas. O sucesso
do procedimento baseou-se na antecipacao dos possiveis
problemas e na adequada interacéo entre a equipe cirurgi-
ca e a anestésica. Se a malformagéo cervical gera instabi-
lidade da coluna cervical com risco de lesdo nervosa, evitar
mobilizagao cervical ndo s6 durante o manuseio da via aé-
rea como também durante o posicionamento e a realizacao
da cirurgia pode prevenir essa complicacao.
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Resumen: Fernandes ML, Faria NC, Gongalves TF, Santos BH —
Anestesia para Amigdalectomia en Nifio Portador de Sindrome de
Klippel-Feil Asociado al Sindrome de Down. Relato de Caso.

Justificativa y objetivos: Las anormalidades craneofaciales presen-
tes en el Sindrome de Klippel-Feil (SKF) y en el Sindrome de Down
(SD), pueden dificultar el acceso a la via aérea. Las cirugias en la
orofaringe también exigen una atencion especial con la via aérea.
La asociacion de los dos sindromes en paciente candidato a la amig-
dalectomia es una condicion rara, que impone retos al tratamiento
anestésico-quirurgico. El objetivo de este relato es discutir los cuida-
dos para el abordaje de la via aéreay los riesgos de la manipulacion
cervical en un paciente portador de sindrome de SKF y SD, sometido
a la amigdalectomia.

Relato del caso: Nifo de cinco afhos, con diagnodstico previo de SKF,
SD e inestabilidad de la articulacion atlantocervical, que fue sometido
a la amigdalectomia bajo anestesia general balanceada. La ventilaci-
6n bajo mascara y la intubacion traqueal fueron realizadas con la ca-
beza en posicion neutra. La perfecta visualizacion de la epiglotis y de
las cuerdas vocales, permitié la intubacion traqueal con laringoscopia
convencional. La cirugia también se hizo sin la extensién cervical, y
transcurrid sin intercurrencias.

Conclusiones: Aunque el acceso a la via aérea pueda ser facil, las
alteraciones anatémicas nos avisan que existe una via aérea dificil
en pacientes portadores de SKF y SD. Los cuidados diferenciados y
los recursos adecuados son indispensables para evitar las complica-
ciones durante el abordaje de la via aérea. La manipulacion cervical
debe ser evitada en presencia de una inestabilidad de la articulaciéon
atlanto-occipital, por el riesgo de lesién neuroldgica.

Revista Brasileira de Anestesiologia
Vol. 60, Ne 3, Maio-Junho, 2010





