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INFORMAGOES CLINICAS

Manejo Anestésico de Paciente com Sindrome de
Cri Du Chat (Miado do Gato). Relato de Caso

Klaus Morales dos Santos ', Daniel Camara de Rezende, TSA 2, Ziltomar Donizetti de Oliveira Borges, TSA 8

Resumo: Santos KM, Rezende DC, Borges ZDO — Manejo Anestésico de Paciente com Sindrome de Cri Du Chat (Miado do Gato). Relato de Caso.

Justificativa e objetivos: A sindrome de Cri Du Chat é uma desordem cromossémica com caracteristicas clinicas peculiares, incluindo anorma-
lidades de vias aéreas, que exigem do anestesiologista cuidados especiais no manuseio desses pacientes.

Objetivo: Apresentar um caso de anestesia ambulatorial em paciente com sindrome de Cri Du Chat e abordar os aspectos anestésicos relacio-
nados com essa doenca.

Relato do caso: Paciente do sexo masculino, 14 anos, 25 kg, portador de sindrome de Cri Du Chat, estado fisico ASA P2, admitido para realizacao
de endoscopia digestiva alta e dilatacao esofagiana. Quadro neurolégico com retardo mental, alguns episédios de convulsdes e hipertonia acentuada
de membros. Exame das vias aéreas demonstrando mobilidade cervical limitada e distancia tireomentoniana inferior a 6 cm. Paciente nao atendia
ao comando verbal, sendo dificil a avaliagdo completa das vias aéreas. Outros achados ao exame fisico incluiram microcefalia, micrognatia, discreto
estrabismo, hipertonia de membros em flexao e protrusao de lingua. Administrados, por via venosa, 50 pg de citrato de fentanila, 1 mg de midazolam e
60 mg de propofol. Mantido em ventilacdo espontanea. Procedimento com duragéo de 5 minutos, realizado sem intercorréncias.

Conclusoes: Pacientes com sindrome de Cri Du Chat apresentam caracteristicas clinicas de grande relevancia no manejo anestésico, cabendo

ao anestesiologista considerar com cautela as particularidades estruturais de cada paciente.
Unitermos: ANESTESIA: ambulatorial; DOENGAS, Genética: sindrome de Cri Du Chat; SEDAGAO.
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INTRODUGAO

A sindrome de Cri Du Chat, ou sindrome do miado do gato, foi
descrita pela primeira vez em 1967 pelo geneticista francés Le-
jeune e col. . O choro do recém-nascido portador da doenca
assemelha-se ao miado de um gato, caracteristica peculiar que
deu nome a essa sindrome.

Trata-se de uma desordem cromossdmica que afeta cerca
de 1:50.000 nascidos vivos, porém a incidéncia na literatura é
bastante variavel. Para pacientes com retardo mental, a incidén-
cia é de 1,5:1.000 2. Tem origem na delecdo terminal do brago
curto do cromossomo 5p; entretanto, translocacdes e inversées
cromossémicas podem contribuir para a etiologia da sindrome.

Retardo mental € um achado clinico frequente e percepti-
vel no primeiro ano de vida. Outros comemorativos variam de
acordo com a fase do desenvolvimento do individuo, incluindo:
microcefalia, hipertelorismo, orelhas de implantagdo baixa, hi-
pertonicidade, escoliose, pé plano, assimetria e lassidao facial
(manutengao da boca aberta, com protrusao de lingua), proemi-
néncia do arco orbital, ma ocluséo dentaria, face alongada (nos
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recém-nascidos, costuma ser arredondada), fissuras palpebrais,
estrabismo divergente, alargamento de base nasal e infec¢des
respiratérias de repeticdo 2. Convulsdes raras. Criptorquidia pode
estar presente em alguns pacientes. Malformacées sdo menos
comuns e podem incluir manifestagdes cardiacas (persisténcia
do ducto arterioso e defeitos septais) 4, neuroldgicas e renais.

A anestesia para pacientes portadores de sindrome de Cri
Du Chat envolve algumas peculiaridades, principalmente no ma-
nuseio das vias aéreas. O presente artigo relata o caso de um
adolescente portador da sindrome de Cri Du Chat, submetido
a sedacdo venosa para a realizacdo de endoscopia digestiva
alta e dilatacao esofagiana, além de revisar algumas questoes
proprias do manejo anestésico destes pacientes.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 14 anos, 25 kg, portador de sindro-
me de Cri Du Chat, estado fisico ASA P2, admitido em regime
ambulatorial para a realizagcdo de endoscopia digestiva alta e
dilatagéo esofagiana. Exames pré-operatérios normais. A histo-
ria pregressa revelava internagdes por pneumonia de repeticao.
Submetido previamente a orquipexia e dilatacbes esofagianas.
Quadro neurolégico com retardo mental, alguns episddios de
convulsdes e hipertonia acentuada de membros. Em uso do-
miciliar de topiramato, nitrazepam e pantoprazol. Exame das
vias aéreas demonstrava mobilidade cervical limitada, distancia
tireomentoniana inferior a 6 cm, presséo arterial ndo invasiva de
90/60 mmHg, frequéncia cardiaca de 112 bpm e sons respira-
térios normais. Paciente ndo atendia ao comando verbal, sendo
dificil a avaliagdo completa das vias aéreas; entretanto, familia-
res referiam boa abertura da boca e auséncia de dificuldade de
intubacdo em cirurgias anteriores. Outros achados ao exame
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fisico incluiram microcefalia, micrognatia, discreto estrabismo,
hipertonia de membros em flexao e protruséo de lingua.

Monitorado com eletrocardidgrafo (derivagdes DIl e V5),
pressao nao invasiva e oximetria de pulso. Puncionado acesso
venoso periférico com cateter de teflon 22G. Administrados, por
via venosa, 50 pg de citrato de fentanila, 1 mg de midazolam
e 60 mg de propofol. Mantido em ventilagdo espontanea, com
saturagéo periférica de oxigénio variando entre 93%-100%. O
procedimento teve duracdo de 5 minutos e foi realizado sem in-
tercorréncias. O paciente encontrava-se bastante sonolento nos
primeiros 45 minutos de permanéncia na sala de recuperagao
pés-anestésica, despertando apenas ao chamado. Apés perio-
do de 90 minutos, recebeu alta acompanhado por seu respon-
savel legal, com escore maximo na escala de Aldrete-Kroulik
modificada.

DISCUSSAO

Pacientes com sindrome de Cri Du Chat e proposta de interven-
¢ao cirurgica ou realizagao de propedéutica complementar sob
anestesia geralmente comparecem ao consultério de Anestesio-
logia para avaliagédo pré-anestésica com diagnostico realizado
e acompanhamento criterioso de uma equipe multidisciplinar,
incluindo neurologistas, terapeutas ocupacionais e fisioterapeu-
tas. A avaliagao criteriosa de vias aéreas e de todos os sistemas
organicos é importante para detectar pontos especificos que
possam influenciar o plano anestésico para aquele paciente.

Preferivelmente, os portadores da sindrome de Cri Du Chat
devem ter avaliagdo cardiolédgica minuciosa do especialista,
devido a possibilidade de haver anormalidades do sistema car-
diovascular, que incluem defeitos septais e estenose de artéria
pulmonar. Ingurgitamento jugular, sintomas de insuficiéncia car-
diaca congestiva e sopros durante a ausculta devem chamar a
atencado do anestesiologista para a presenca de doenca cardia-
ca subjacente e, caso nao tenha sido avaliado por um cardiolo-
gista, solicitar tal interconsulta.

A via aérea no paciente com sindrome de Cri Du Chat exige
do anestesiologista atencao especial. Anormalidades de larin-
ge (hipoplasia, estreitamentos, cordas vocais assimétricas) e
da epiglote (pequena, hipotbnica, flacida), além de compro-
metimento neuroldgico, séo caracteristicas peculiares presen-
tes nesses pacientes e que parecem contribuir para o choro
tipico 2. Essas anormalidades, combinadas com micrognatia,
alteracdes nos palatos duro e mole podem contribuir para a
dificuldade na intubagdo traqueal. No caso clinico em ques-
tao, por se tratar de exame relativamente rapido nas maos de
endoscopistas habilidosos, ndo foi necessario proceder a intu-
bacao traqueal, mas sugere-se que mecanismos de manuseio
de via aérea supragléticos, como por exemplo mascara larin-
gea, estejam a disposicéo caso falhe a tentativa de intubacgéo.
O bougie pode ser, teoricamente, outro instrumento de auxilio
nesses casos. Segundo Brislin e col 5, hipotonia nos musculos
da faringe também pode contribuir para a obstrucdo de vias
aéreas e, por isso, deve-se evitar medicacdo pré-anestésica.
Bloqueadores neuromusculares de rapida acdo sédo preferi-
veis aos de longa acdo, devido ao componente de hipotonia.
Entretanto, ndo se encontrou relato de associagéo dessa sin-
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drome com hipertermia maligna ou hipercalemia induzida por
succinilcolina 5.

Além disso, também conforme Brislin e col. 5, é recomenda-
vel que pacientes ambulatoriais portadores da sindrome sejam
observados por um intervalo de tempo maior na recuperacéo
pds-anestésica, até que estejam bem despertos e livres de efei-
tos residuais de anestésicos. No caso em questao, o paciente foi
observado durante 90 minutos e liberado com escore méaximo
na escala de Aldrete-Kroulik modificada.

Vé-se, portanto, que pacientes com a sindrome de Cri Du
Chat apresentam caracteristicas clinicas de grande relevancia
no manejo anestésico, seja ambulatorial ou em regime de inter-
nagao. Com o diagndstico em maos, firmado por uma equipe
multidisciplinar, cabe ao anestesiologista proceder ao manejo
anestésico de forma cautelosa e observando as particularidades
estruturais de cada paciente.
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Resumen: Santos KM, Rezende DC, Borges ZDO — Manejo Anesté-
sico de Paciente con Sindrome de Cri Du Chat (Maullido del Gato).
Relato de Caso.

Justificativa y objetivos: El sindrome de Cri Du Chat es un desor-
den cromosémico con caracteristicas clinicas peculiares, que incluye
anormalidades en las vias aéreas, exigiendo de los anestesitlogos
cuidados especiales en el manejo de esos pacientes.

Objetivo: Presentar un caso de anestesia ambulatorial en paciente
con sindrome de Cri Du Chat y abordar los aspectos anestésicos
relacionados con esa enfermedad.

Relato del caso: Paciente del sexo masculino, 14 anos, 25 kg, por-
tador de sindrome de Cri Du Chat, estado fisico ASA P2, admitido
para la realizacion de endoscopia digestiva alta y dilatacion esofa-
gica. Cuadro neuroldgico con retraso mental, algunos episodios de
convulsiones e hipertonia acentuada de los miembros. El examen
de las vias aéreas reveld movilidad cervical limitada y distancia tire-
omentoniana inferior a 6 cm. El paciente no respondia al comando
verbal, siendo dificil la evaluacién completa de las vias aéreas. Otros
hallazgos en el examen fisico incluyeron microcefalia, micrognatia,
discreto estrabismo, hipertonia de los miembros en flexién y protru-
sion de la lengua. Fueron administrados por via venosa, 50 pg de
citrato de fentanila, 1 mg de midazolam y 60 mg de propofol. Se le
mantuvo en ventilacion espontanea. El procedimiento demord 5 mi-
nutos y fue realizado sin intercurrencias.

Conclusiones: Los pacientes con el sindrome de Cri Du Chat, pre-
sentan caracteristicas clinicas de gran relevancia para el manejo
anestésico, y el anestesidlogo tiene que considerar con cautela las
particularidades estructurales de cada paciente.
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