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congénitas de via aérea dificil. Apresentamos o caso de uma recém-nascida, de 26 dias, 3.300g
de peso, com SKF, que foi agendada para cirurgia de correcao de uma obstrucao intestinal. A
paciente apresentava caracteristicas acentuadas da SKF. A anestesia foi induzida com inalacao
de sevoflurano a 2-3% em 100% de oxigénio. A inalacao de sevoflurano foi interrompida apds
doisminutos. O escore de Cormack-Lehane da paciente era 2 e a intubacao orotraqueal foi feita
na primeira tentativa, com tubo endotraqueal de 3,5mm ID sem balao. O tempo de cirurgia foi
de 45 minutos. Ap0s a cirurgia sem intercorréncias, a paciente foi transferida para a unidade de
reanimacao neonatal ainda intubada. No terceiro dia de pos-operatorio, foi a 6bito por causa
de uma insuficiéncia cardiaca hiperdindmica. Esse caso apresenta a crianga mais jovem com
sindrome de Klippel-Feil na literatura e na qual a intubacéo orotraqueal foi feita. Acreditamos
também que o posicionamento de pacientes dessa faixa etaria mais jovem pode ser mais facil do
que o de pacientes de faixas etarias mais altas, por causa do processo de ossificacao incompleto.
© 2014 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este € um
artigo Open Access sob uma licenca CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).

Airway management in newborn with Klippel-Feil syndrome

Abstract Klippel-Feil syndrome (KFS) has a classical triad that includes short neck, low hair
line and restriction in neck motion and is among one of the congenital causes of difficult airway.
Herein, we present a 26-day, 3300g newborn with KFS who was planned to be operated for
correction of an intestinal obstruction. She had features of severe KFS. Anesthesia was indu-
ced by inhalation of sevoflurane 2-3% in percentage 100 oxygen. Sevoflurane inhalation was
stopped after 2 min. Her Cornmack Lehane score was 2 and oral intubation was performed with
3.5mm ID non-cuffed endotracheal tube in first attempt. Operation lasted for 45 min. Following
uneventful surgery, she was not extubated and was transferred to the newborn reanimation unit.

* Autor para correspondéncia.
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On the postoperative third day, the patient died due to hyperdynamic heart failure. This case
is the youngest child with Klippel-Feil syndrome in literature and on whom oral intubation was
performed. We also think that positioning of this younger age group might be easier than older
age groups due to incomplete ossification process.

© 2014 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Published by Elsevier Editora Ltda. This is an
open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-

nc-nd/4.0/).

Introducao

A sindrome de Klippel-Feil (KFS) tem uma incidéncia de
1:42.000 nascimentos e é uma das causas congénitas de via
aérea dificil. A triade classica inclui pescogo curto, linha de
implantacao dos cabelos baixa, restricao do movimento do
pescoco com fusao de pelo menos dois segmentos cervicais.
O pescoco curto com limitacdao do movimento e a instabi-
lidade cervical podem levar a danos neuroldgicos durante
laringoscopias, intubacdes e posicionamentos para cirurgia. '

Relato de caso

Recém-nascida, de 26 dias, 3.300 g de peso, com SKF, agen-
dada para cirurgia de correcao de uma obstrucao intestinal.
Ao exame fisico, apresentava caracteristicas acentuadas
da SKF, incluindo pescoco curto, restricdio do movimento
do pescoco, palato alto, classe 1 no escore de Mallampati
modificado, linha de implantacao dos cabelos baixa e apa-
réncia facial atipica (fig. 1). O ecocardiograma revelou DSA,
DSV, pseudocoarctacao da aorta, PCA, amplo seio corona-
rio e hipertensao pulmonar persistente. Pressao arterial,
saturacao de oxigénio e ECG foram monitorados na sala de
cirurgia. Varias laminas grandes do tipo Miller e Macintosh,
mascaras laringeas, tubos traqueais com estiletes, broncos-
copio de fibra dptica e conjunto para traqueostomia foram
mantidos disponiveis. A anestesia foi induzida com inalagcao
de sevoflurano a 2-3% em 100% de oxigénio. A inalacdo de
sevoflurano foi interrompida ap6s dois minutos. O escore de

Figura1 Linha de implantacao dos cabelos baixa e aparéncia
facial atipica da paciente.

Cormack-Lehane da paciente era 2 e a intubacao orotra-
queal foi feita na primeira tentativa, com tubo endotraqueal
de 3,5mm ID sem balado. A correcao do posicionamento do
tubo endotraqueal foi feita com ausculta e capnografia. A
anestesia foi mantida com 60% de ar em oxigénio com sevo-
flurano a 1-1,5% e duodenotomia foi feita para a obstrucao
parcial do duodeno. O tempo cirurgico foi de 45 minutos.
Apés a cirurgia sem intercorréncias, a paciente nao foi
extubada e foi transferida para a unidade de reanimacao
neonatal. No terceiro dia de po6s-operatério, foi a obito por
causa de uma insuficiéncia cardiaca hiperdinamica.

Discussao

A sindrome de Klippel-Feil é uma doenca rara, descrita em
1912 por Maurice Klippel e André Feil, da Franca e carac-
terizada pela fusdao congénita de duas das sete vértebras
cervicais. A triade classica inclui pescoco curto, linha de
implantacao dos cabelos baixa, restricao do movimento do
pescoco com fusao de pelo menos dois segmentos cervicais.
Os pacientes geralmente apresentam a doenca durante a
infancia, mas a SKF também pode se manifestar mais tarde
na vida.”* Nosso caso foi detectado no periodo neonatal e
apresentava os sinais classicos da sindrome. Via aérea dificil
é o principal problema desse grupo de pacientes em anes-
tesiologia e medicina intensiva. Na literatura, a maioria dos
casos de SKF envolve a faixa etaria adulta e esta associada a
problemas de vias aéreas dificeis.”? Stallmer et al. publica-
ram recentemente um estudo com 10 pacientes pediatricos
com SKF e concluiram que as vias aéreas desses pacien-
tes podem ser manejadas sem dificuldade em uma grande
porcentagem de casos semelhantes ao nosso.* O caso mais
jovem na literatura era até entao o de uma menina de dois
meses. De acordo com nossa pesquisa, a faixa etaria de nosso
caso € a mais baixa na literatura.

Naquele caso, para evitar o trauma, mascara laringea
(tamanho 1) foi inserida com a técnica de inversao. O
nosso caso relata a crianca mais jovem com sindrome de
Klippel-Feil na qual a intubacao orotraqueal foi feita. Acre-
ditamos também que, por causa do processo de ossificacao
incompleto, o posicionamento de pacientes dessa faixa
etaria mais jovem pode ser mais facil do que o de paci-
entes de faixas etarias mais altas. As fusdes mais extensas
tendem a estar associadas a outros defeitos que envol-
vem os sistemas cardiovascular, respiratorio e geniturinario.
Anomalias cardiovasculares ocorrem em 15-30% dos casos.
O problema mais comum é o defeito do septo ventricular.?
Insuficiéncia cardiaca é importante no processo de monito-
ramento pos-operatorio. Nosso caso apresentava DSA, DSV,
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pseudocoarctacaodaaorta, PCA, amplo seio coronario e
hipertensao pulmonar persistente. A sindrome também pode
estar associada a anormalidades da cabeca e da face, do
esqueleto, dos drgaos sexuais, dos musculos, do cérebro e
da medula espinhal, dos bracos, das pernas e dos dedos e a
defeitos cardiacos. Na literatura, o Unico caso de SKF com
anomalias do sistema Gl foi o de duplicacdo de colon.® As
anormalidades do sistema Gl superior podem causar distar-
bios nutricionais e problemas respiratorios semelhantes aos
de nosso caso. Uma avaliacao detalhada dos sistemas orga-
nicos pré-anestesia, incluindo principalmente as vias aéreas
e o sistema cardiovascular, € fundamental na SKF.
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