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INFORMAGCOES CLINICAS

Anestesia em Paciente com Sindrome de Jo (Hiper IgE).
Relato de Caso
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Resumo: Resende MAC, Pantoja AV, Charruff IA, Magalhaes Jr N, Luz P — Anestesia em Paciente com Sindrome de J6 (Hiper IgE). Relato de
Caso.

Justificativa e objetivos: A sindrome de J6 (SJ) é imunodeficiéncia rara, uma das formas de apresentagdo da Sindrome hiper IgE. O quadro
clinico compreende abscessos cutaneos, pneumonias de repeticdo, pneumatoceles, eosinofilia, hiperimunoglobulinemia E (> 2.000 Ul.mL™"),
alteracdes craniofaciais e de crescimento ésseo. O relato descreve a doenga e seu manuseio anestésico.

Relato do Caso: Paciente masculino, negro, 13 anos, 40 kg, ASA Il, com Sindrome de J6 diagnosticada aos 6 meses. Foi admitido para reali-
zacao de alongamento de fémur direito. Negava uso de medicamentos e nao tinha antecedentes cirlrgicos, boa mobilidade cervical, distancia
interincisivos superior a 3 cm, Mallampati |l e sem sinais de infecgdo. Os exames pré-operatdrios eram normais. Foi monitorado com eletro-
cardioscépio, SpO,, PANI e Pg;CO,. Apos pré-oxigenagéao, realizou-se indugéo de anestesia geral venosa e manutencdo com sevoflurano. Ao
término do procedimento, o paciente foi extubado apds reversédo do bloqueio neuromuscular e encaminhado para a sala de RPA com Aldrete 9.
Teve alta hospitalar apds 72 horas, sem complicagdes.

Conclusodes: A opgao da técnica anestésica é orientada pela observagao criteriosa entre os riscos e beneficios especificos para cada paciente,
de acordo com as sequelas respiratérias e o risco de infecgao e sitio cirdrgico. No paciente em questdo, havia a consideracéo de que a anestesia
em neuroeixo poderia representar, pela predisposi¢ao de base imunoldgica, risco aumentado de infecgdes graves. O presente caso foi realizado

de forma segura com anestesia geral.

Unitermos: DOENCAS, Genética: sindrome de Job; TECNICAS ANESTESICAS, Geral: venosa.
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INTRODUGAO

As sindromes de hiperimunoglobulinemia E sdo imunodefi-
ciéncias primarias raras, caracterizadas por elevados niveis
plasmaticos de IgE, eczemas e infecgdes recorrentes de pele
e trato respiratério. A Sindrome de J6 (SJ) é uma das for-
mas de apresentagdo da Sindrome hiper IgE e é causada
por mutagdo no gene STAT3 (signal transducer and activa-
tor of transcription 3 gene), cromossomo 17g21 com heran-
¢a autossdmica dominante '. A partir da descrigdo de duas
meninas com abscessos frios recorrentes, Davis e col. 2 pos-
tulam um grau de deficiéncia na resisténcia a infecgéo es-
tafilocdcica e fazem alusdo ao personagem biblico Jo, que
teve o “corpo coberto por pustulas”. O quadro clinico tipico
compreende abscessos cuténeos persistentes (causados por
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Staphylococcus aureus e Staphylococcus epidermidis) e
histérico de pneumonias de repeticao, pneumatoceles, hipe-
reosinofilia, altos niveis séricos de imunoglobulina E (> 2.000
Ul.mL"), alteragdes craniofaciais e de crescimento 6sseo em
geral. Este relato teve por objetivo apresentar a doenca rara
€ 0 manuseio anestésico em paciente a ser submetido a uma
cirurgia para transporte ésseo através de fixador externo.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, negro, 13 anos, 40 kg, 1,50 m,
com histéria de nascimento por parto normal a termo e que,
aos 20 dias de vida, apresentou abscessos frios superficiais
em pele e profundos em quadril direito, deslizamento epifisa-
rio femoral direito e fratura de arcos costais. Apds crescimen-
to de S. aureus e S. epidermidis na cultura de secre¢éo dos
abscessos, recebeu tratamento antibidtico por 27 dias com
vancomicina e ceftriaxona. Evoluiu com endocardite bacteria-
na em valvula mitral, sendo tratado por 45 dias com imipenem.
Durante a investigagéo de imunodeficiéncia, diagnosticou-se
Sindrome de J6. Teve alta apds trés meses de internacéo,
em acompanhamento multidisciplinar (pediatria, cardiologia e
ortopedia). Além da deformidade de quadril e joelho direito
secundaria ao processo infeccioso, com destruicdo das pla-
cas epifisarias proximal e distal do fémur, com consequen-
te encurtamento do membro, apresentou eczema em face e
trés pneumonias tratadas sem sequelas. Foi admitido para
realizacao de alongamento de fémur direito (Figura 1), com a
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Figura 1 — Paciente Admitido para Alongamento do Fémur Direito.

utilizagao do fixador externo uniplanar Orthofix®. Classificado
como ASA Il. Nao fazia uso de medicamentos, e essa era
sua primeira intervengéo cirdrgica. Ao exame fisico, apresen-
tava boa mobilidade cervical, disténcia interincisivos superior a
3 cm, classificagéo de Mallampati Il e nenhum sinal sistémico
de infecgc@o. Sem atraso do desenvolvimento cognitivo, coo-
perante, ndo recebeu medicagao pré-anestésica. Os exames
pré-operatdrios constavam de: raio X de térax e eletrocardio-
grama normais; Hb: 12,6 g.dL""; Ht: 38,4%; ureia: 22mg.dL";
creatinina: 0,49 mg.dL"; glicose: 135mg.dL'; coagulograma
normal e dosagem de IgE de 2100Ul.mL". Na chegada a sala
de operagao, foi monitorado com eletrocardioscépio (ECG)
nas derivagdes DIl e V5, SpO,, pressao arterial ndo invasiva
com afericdo em intervalos de 5 minutos em membro supe-
rior esquerdo e Pz;CO,. Utilizou-se cateter venoso 18G para
puncao em membro superior direito, apds antissepsia com
alcool a 70% e infiltragé&o de pele com lidocaina 2% (20 mg).
Apds pré-oxigenacao por 5 minutos, realizou-se indugéo de
anestesia geral venosa com fentanil 150 pg, propofol 80 mg
e vecurdnio 4 mg, intubagdo traqueal com TOT 7,0 mm com
balonete e manutencdo com sevoflurano titulado em vapori-
zador calibrado. Utilizado sistema com absorvedor de CO,,
circular, e mantido sob VCV = 320 mL; FR = 12 irpm; PEEP =
5 cmH,0; FAG = 2 L.min"' e FiO, 0,4%. Realizou-se profila-
xia antibidtica com cefazolina 1,2 g. A anestesia transcorreu
sem altera¢gdes hemodindmicas ou sangramento relevante,
em parte pelo uso de manguito pneumatico com duracgao de
2h10min, cuja deflagao ndo gerou alteragdes importantes. A
duracdo total da anestesia foi de 3h05min, com hidrata¢@o
perioperatéria 1.500 mL de solugao de Ringer com lactato. Ao
término do procedimento, o paciente foi extubado 10 minutos
apos reversao do bloqueio neuromuscular com atropina 0,5
mg e prostigmine 1,5 mg. Foi encaminhado para a sala de
RPA com grau 9 da escala de Aldrete. Durante o procedimen-
to, recebeu 2 g de dipirona, que produziu analgesia satisfato-
ria no pos-operatério imediato. Teve alta hospitalar apds 72
horas, sem complicacoes.
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DISCUSSAO

Ap6s descrigao original de Davis e col. 2 em 1966, a Sindro-
me de Jo teve sua melhor definicdo por Buckley e col. 3, que
encontraram pacientes semelhantes com eczema, infec¢des
recorrentes de pele e pulmdes, porém niveis elevados de IgE,
além de alteracdes esqueléticas e de tecido conjuntivo. Des-
de 1972, pouco mais de 250 casos de SJ foram descritos na
literatura, sem predominio de raca ou género 45. Existem duas
formas de sindromes hiperimunoglobulina E (hiper-IgE): uma
forma dominante, causada por mutagdes no gene STAT3, no
cromossomo 17g21; uma forma recessiva, com menor nime-
ro de infecgdes pulmonares e pneumatoceles, menor com-
prometimento osteoarticular e dentario, porém mais infecgdes
virais e vasculite 6. Responsaveis pela maior parte dos casos
de Sindrome hiper-IgE autossémica dominante e de seu ca-
rater multissistémico, as mutagdes STAT3, quando descober-
tas, esclareceram aspectos que intrigavam os pesquisadores,
revelando papéis especificos quanto a cicatriza¢édo da ferida,
inflamagéo e hematopoiese 7. O STAT3 é a principal proteina
de transducgéo de sinal e desempenha fung¢éo reguladora de
muitas vias imunoldgicas, sendo que animais com delecao
mieloide-especifica apresentaram hiperexpresséao de fator de
necrose tumoral alfa (TNFa) e interferon-gama, mas subex-
pressao de IL-6 e IL-10, o que promove produgdo excessiva
de algumas citocinas proinflamatérias, em oposi¢éo aquelas
mediadas por respostas diminuidas apds estimulo de IL-6 8.
A delecdo, em estudo experimental, foi também associada a
geragao de osteoclastos e osteopenia, fenétipos encontrados
em pacientes com sindrome hiper-IgE °. Alguns defeitos es-
pecificos relacionados a regulacdo aberrante da inflamacéo,
ora muito intensa, como na lesdao pulmonar, ora pobre em
sintomas, como nos abscessos frios, permanecem ainda nao
completamente elucidados . H& anormalidade funcional de
um grupo de linfdcitos T, com destaque para falha na quimio-
taxia com sintese anormal de anticorpos e citocinas, mas com
fungéo fagocitica normal. Além disso, ocorre alteragcdo nas
propor¢cdes de imunoglobulinas, com aumento na producéo
de IgE, enquanto niveis séricos de IgG, IgA e IgM, embora
normais, apresentam disfuncdo qualitativa. A IgA antiestafi-
lococos tem sua atividade diminuida, enquanto para Gram
negativos e estreptococos pode estar normal.

As manifestagbes cuténeas na SJ sdo caracteristicas e
podem surgir como rash eczematoide ja no recém-nato, pus-
tulas e abscessos “frios”, estes com pus e crescimento de
S. aureus na cultura. As pneumonias recorrentes, assim como
os abscessos cutaneos, podem apresentar poucos sintomas
e, embora tenham boa resposta a terapéutica antimicrobiana,
por vezes durante cicatrizagdo cursam com pneumatoceles e
bronquiectasias, além de infec¢des oportunistas. Em alguns
pacientes, ha discrepancia entre o0 comprimento das pernas.
Escoliose, osteopenia, fraturas por trauma minimo, hiperex-
tensibilidade articular e doenca articular degenerativa séo
outras alteragcdes musculoesqueléticas comumente encontra-
das. O aspecto facial é tido como grosseiro, com fronte proe-
minente, arco superciliar alargado e achatamento da base do
nariz 1° (Figura 2). A denti¢cao primaria pode ser retida por dis-
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Figura 2 — Face do Paciente.

tarbio exfoliativo, 0 que, eventualmente, torna-a coexistente
com a segunda denti¢ao; ha também alteragbes em mucosa
oral, palato com arco elevado e depressodes centrais na lin-
gua .12, Entre as anomalias cranianas citadas na deficiéncia
de STATS, estao craniossinostose e malformagao de Chiari |,
que, na maioria das vezes, nao demandam tratamento cirur-
gico '. A presenca de aneurismas tem sido relatada, inclusive,
em uma série de pacientes submetidos a necropsia ® e ha
risco aumentado do surgimento de linfomas, principalmente
tipo ndo Hodgkin 4.

O diagndstico da SJ se baseia no conjunto de sinais e sin-
tomas, associados a niveis elevados de IgE, normalmente
acima de 2.000 IU.mL-', mesmo ao nascimento, mas cujos
valores podem estar diminuidos na fase adulta. Os niveis
de IgE sérica ndo se correlacionam com a eosinofilia, que é
muito frequente. Em vigéncia de infeccdo aguda, talvez nao
ocorra aumento do leucograma, mas a neutropenia, embora
relatada, é incomum .15,

O tratamento do paciente com essa doenga multissistémi-
ca requer abordagem multidisciplinar '. H4 necessidade de
prevencgédo de infecgbes recorrentes, cuidados locais com os
abscessos cutaneos e drenagem cirurgica precoce. Pneu-
mologistas podem, através de broncoscopia diagndstica e
terapéutica, melhorar o progndstico das infecgdes cronicas e
avaliar com cirurgides a drenagem de empiemas pleurais ou
resseccoes pulmonares. Ortopedistas podem acompanhar a
doenca osteoarticular e, inclusive, corrigir escolioses e encur-
tamentos ésseos graves. Dentistas podem realizar corregoes
na primeira denticdo. O tratamento com imunoglobulina ve-
nosa pode diminuir o nimero de infecgdes e a gravidade de
recidivas em alguns pacientes 6. O uso de interferon gama
in vitro revelou melhora da quimiotaxia dos neutrdfilos, porém
in vivo apresentou efeitos inconsistentes nos niveis de IgE 7.

A opcéo da técnica anestésica € orientada pela observagao
criteriosa entre os riscos e beneficios especificos para cada
paciente. No paciente em questdo, havia a consideragéo de
que a anestesia em neuroeixo poderia representar, pela pre-
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disposicao de base imunoldgica, risco aumentado de infecgdes
graves. A anestesia epidural ou subaracnoide em pacientes
com pele cronicamente infectada pode aumentar a chance de
infecgédo, ainda que com profilaxia antimicrobiana, pela va-
riabilidade da resposta imune, pela deficiéncia previamente
conhecida, como justificado em um dos primeiros relatos da
SJ, em que se utilizou anestesia geral em uma gestante 8.
A formagao de abscessos na SJ evolui de maneira insidiosa,
sem comprometimento inflamatério usual. Ao se tornar apa-
rente, o abscesso pode ja ter causado dano neurolégico, sem
tempo de intervencdo precoce. A escolha da anestesia geral
teve por base a possibilidade de que o blogueio de neuroeixo
propiciasse alguma infecgéo grave de meninges, mesmo com
todos os cuidados de antissepsia e assepsia. Por outro lado,
Tapper e Giesecke relataram caso de anestesia subaracnoide
em crianga com quadro pulmonar grave, com pneumatoceles
e empiema . O anestesiologista deve estar atento as ma-
nifestacdes clinicas dos pacientes com SJ, como altera¢des
dentarias que possam prejudicar a abordagem de via aérea;
escoliose grave ou hiperextensibilidade articular quanto ao
posicionamento na mesa cirdrgica; presenca de abscessos e
lesdes cutdneas ndo detectadas; infec¢bes pulmonares cro-
nicas com cavitagdes, complicadas por infec¢des fungicas ou
hemoptise. Ha um Unico relato de efeito prolongado da succi-
nilcolina, considerado resposta atipica, em paciente com ni-
veis normais de pseudocolinesterase 2.

O presente caso foi realizado de forma segura com anes-
tesia geral, sem prejuizo do ponto de vista evolutivo. A opgao
da técnica deve sempre individualizar o contexto clinico do
paciente, resguardando o proprio paciente e a observancia
do bom-senso.
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Resumen: Resende MAC, Pantoja AV, Charruff IA, Magalhdes Jr N,
Luz P — Anestesia en Paciente con el Sindrome de Job (Hiper IgE).
Relato de Caso.

Justificativa y objetivos: El sindrome de Job (SJ) es una inmunode-
ficiencia rara, una de las formas de presentaciéon del Sindrome hiper
IgE. El cuadro clinico comprende abscesos cutaneos, neumonias de
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repeticion, neumatoceles, eosinofilia, hiperinmunoglobulinemia E (>
2.000 Ul.mL-1), alteraciones craneofaciales y de crecimiento 6seo. El
relato describe la enfermedad y su manejo anestésico.

Relato del Caso: Paciente masculino, negro, de 13 anos, 40 kg, ASA
I, con el Sindrome de Job diagnosticado a los 6 meses. Se le admitio
para la realizacion de estiramiento del fémur derecho. Negaba el uso
de medicamentos y no tenia antecedentes quirurgicos, una buena
movilidad cervical, una distancia interincisivos superior a los 3 cm,
Mallampati Il y tampoco tenia sefiales de infeccion. Los examenes
preoperatorios fueron normales. Fue monitorizado con electrocar-
dioscopio, SpO2, PANI y PETCO2. Después de la preoxigenacion
se procedid a la induccién de anestesia general venosa y al manteni-
miento con sevoflurano. Al finalizar el procedimiento, el paciente fue
extubado después de la reversion del bloqueo neuromuscular y fue
derivado a la sala de RPA con Aldrete 9. Tuvo su alta a las 72 horas,
sin complicaciones.

Conclusiones: La opcion de la técnica anestésica estéa orientada por
la observacién de un riguroso criterio entre los riesgos y beneficios
especificos para cada paciente, de acuerdo con las secuelas respira-
torias y con el riesgo de infeccion y el sitio quirdrgico. En el paciente
en cuestion, se consideraba que la anestesia en el neuro eje podria
representar, por la predisposiciéon de base inmunoldgica, un riesgo
aumentado de infecciones graves. El presente caso fue realizado de
forma segura con anestesia general.

Descriptores: ENFERMIDAD, Genética: sindrome de Job; TECNI-
CAS ANESTESICAS, General: venosa.
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