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UNITERMOS: Resumo

ANESTESIA, Justificativa e objetivos: A sindrome de Kinsbourne é uma doenca neuroldgica rara que afeta,
Especialidade, principalmente, criancas previamente higidas, na faixa etaria entre seis e trinta e seis meses,
pediatrica; caracterizada pela presenca de opsoclonia (movimentos oculares rapidos, irregulares, horizontais e
DOENCAS: Neuroldgica; verticais), mioclonias que podem afetar tronco, extremidades ou face e ataxia cerebelar. Pode ser
Sindrome de Opsoclonia- considerada uma sindrome paraneoplasica pela associacdo com neuroblastomas, ganglioneuroma
Mioclonia. e raramente hepatoblastomas. Foi objetivo deste artigo apresentar os aspectos mais relevantes

da sindrome de Kinsbourne, bem como a técnica anestésica usada para resseccao de tumor de
mediastino em uma crianca portadora desta sindrome.

Relato do caso: Crianca de um ano e cinco meses com diagndstico de tumor do mediastino posterior
portadora de sindrome de Kinsbourne. Pré-medicacdo com midazolam oral. Inducao da anestesia
com sevoflurano, dxido nitroso, fentanil e rocurénio. Manutencao da anestesia com sevoflurano,
oxido nitroso, fentanil e rocurénio. Reversao do bloqueio neuromuscular com neostigmina associado
a atropina. Analgesia pos-operatoria com o uso de dipirona, cetoprofeno e morfina. Levada para a
Unidade de Terapia Intensiva extubada, com parametros hemodinamicos e respiratorios estaveis.
Alta da UTI quatro dias apos a cirurgia e alta hospitalar no sétimo dia de pds-operatorio sem
intercorréncias. Anatomo-patoldgico evidenciou para ganglioneuroblastoma.

Conclusoées: Asindrome de Kinsbourne é uma doenca neurologica rara. As drogas usadas em nosso
paciente mostraram ser seguras e permitiram uma anestesia sem intercorréncias. Drogas que
desencadeiam ou agravam opsoclonia e mioclonias, como cetamina e etomidato, deverao ser
evitadas nesses pacientes.

© 2013 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Todos os direitos reservados.

Introducao

A sindrome de Kinsbourne, conhecida por sindrome de faixa etaria entre seis e trinta e seis meses, caracterizada
opsoclonia-mioclonia-ataxia cerebelar, descrita em 1962  pela presenca de opsoclonia (movimentos oculares rapidos,
por Marcel Kinsbourne, é uma doenca neuroldgica rara que irregulares, horizontais e verticais), mioclonias que podem
afeta, principalmente, criancas previamente higidas, na afetar tronco, extremidades ou face e ataxia cerebelar .
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Pode ser considerada uma sindrome paraneoplasica pela as-
sociacao com neuroblastomas, ganglioneuroma e raramente
hepatoblastomas 3.

O objetivo deste relato de caso foi apresentar a con-
duta anestésica em uma crianca portadora de sindrome de
Kinsbourne submetida a resseccao de tumor de mediastino
posterior.

Relato do caso

Paciente feminina, com um ano e cinco meses atendida no
Centro de Oncologia (Ceon) do Hospital Universitario Oswaldo
Cruz, Recife, com quadro de opsoclonia, mioclonia, ataxia e
irritabilidade, sendo diagnosticada sindrome de Kinsbourne.
Pela associacao com neuroblastoma foi feita investigacao
para o diagnostico da neoplasia. A cintilografia de corpo total
com MIBG-I-131 evidenciou volumosa area de hipercaptacao
focal do radiofarmaco localizada no mediastino posterior
sugestiva de neoplasia de linhagem neuro-ectodérmica
(neuroblastoma). A tomografia computadorizada do torax
mostrava presenca de formacao solida e heterogénea ocu-
pando a regiao paravertebral direita ao nivel dos segmentos
toracicos de T3 a T6, medindo aproximadamente 3,5 x 1,3
cm nos seus maiores diametros, com impregnacao hetero-
génea por meio de contraste endovenoso. Foi programada
para resseccao de tumor de mediastino posterior, por meio
de toracotomia postero-lateral direita.

Na avaliacao pré-anestésica apresentava quadro de
opsoclonia, mioclonias em face, tronco e extremidades e
irritabilidade que, segundo a genitora, comecaram havia
cerca de um més. Relatava ainda ocorréncia de quedas
frequentes. Filha de gestacao Unica de pais higidos. Nasceu
de parto cesariano. A genitora negou outras doencas, inter-
nacoes anteriores ou alergias medicamentosas. Em uso de
clonazepam, cefalexina e prednisona. Referiu agitacao com
o uso de midazolam, diazepam e hidrato de cloral. Relatou
ainda anestesia geral para realizacao de tomografia compu-
tadorizada sem complicacdes. Ao exame fisico apresentava
peso de 12,5 kg, bom estado geral, afebril, hidratada sem
cianose. A ausculta pulmonar apresentava murmurio vesicular
rude sem ruidos adventicios, com frequéncia respiratoéria de
28 ipm. Ausculta cardiaca mostrava ritmo cardiaco regular
em dois tempos, bulhas normofonéticas sem sopros com
frequéncia cardiaca de 120 bpm e pressao arterial de 90
x 40 mm Hg. Abdome plano, depressivel, sem viscerome-
galias. Exames complementares: eletrocardiograma sem
alteracoes, raios X de térax, hemograma e coagulograma
normais. Classificada como ASA Il. Medicacao pré-anestésica:
midazolam 0,8 mg.kg™'. Inducao da anestesia com sevoflu-
rano e oOxido nitroso. Monitorizacdo com ECG, oximetria e
pressdo arterial ndo invasiva. Puncao de veia periférica em
membro superior esquerdo com cateter de teflon nimero
22G. Intubacao traqueal com sonda 4,5 mm sem balonete
apos o uso de fentanil (5 pg.kg”) e rocurdnio (0,9 mg.kg").
Complementacao da monitoracdo com uso do capnografo e
sonda vesical. Ventilacao controlada com volume corrente de
8 mL.kg" e frequéncia respiratdria de 14 ipm em sistema com
reinalacao de CO, Feita disseccao de veia jugular externa
direita com colocacao de cateter. Manutencao da anestesia
com o emprego de sevoflurano, oxido nitroso e doses adi-
cionais de fentanil e rocurénio. Foi administrada antes da
incisao cirurgica hidrocortisona 30 mg. Foi feita a resseccao

de tumor de mediastino posterior na regiao paravertebral
na altura da veia azigos medindo aproximadamente 3 x 3 x 4
cm, sem intercorréncias. Nao foram usados hemoderivados.
ApOs a retirada do tumor foram empregados dipirona 30 mg.
kg, cetoprofeno 2 mg.kg' e morfina 0,1 mg.kg"' para anal-
gesia pos-operatoria. Durante o ato anestésico cirdrgico nao
ocorreram alteracoes clinicas significativas dos parametros
monitorados (ritmo e frequéncia cardiaca, pressao arterial,
saturagdo de oxigénio e ETCO,). No fim da cirurgia foi feita
a reversao do blogueio neuromuscular com o uso de sulfato
de atropina (0,02 mg.kg') e neostigmina (0,04 mg.kg"). Foi
levada a Unidade de Terapia Intensiva extubada, calma, SpO,
de 96% em ar ambiente com estabilidade hemodinamica.
Evoluiu satisfatoriamente com alta da UTI quatro dias apos
a cirurgia e alta hospitalar no sétimo dia de pds-operatorio,
com leve melhora da opsoclonia e mioclonia. O exame
anatomo-patologico do tumor ressecado evidenciou ganglio-
neuroblastoma paraespinal.

Discussao

Asindrome de Kinsbourne caracteriza-se pela presenca de op-
soclonia, mioclonia e ataxia cerebelar. Além desses achados
classicos associa-se ao quadro a presenca de irritabilidade,
cefaleia, mal estar, dificuldade visual, disfasia, mutismo,
estrabismo, vomitos, sialorreia, letargia e alteracdes do
sono. Embora esteja frequentemente associado a neuroblas-
tomas, ganglioneuromas e raramente a hepatobastomas, o
quadro pode ser precedido por diferentes infeccdes virais,
virus Epstein Barr, virus da encefalite de St. Louis, Coxsackie
B3, virus vacinais (imunizacdes) e meningite asséptica .
A infeccdo por Mycoplasma pneumoniae também tem sido
associada a essa sindrome. A sindrome de Kinsbourne ocorre
em 2% a 3% dos casos de neuroblastoma, havendo remissao da
sintomatologia apos a retirada da neoplasia "*¢. Normalmente
o tumor é pequeno, localizado e bem diferenciado, com bom
prognostico. O comprometimento metastatico para os linfo-
nodos localizados na regido do tumor é frequente, embora
metastases a distancia sejam raras 2. Pode ocorrer compro-
metimento neurolégico motor, cognitivo, de aprendizado e
de fala a longo prazo 23. A investigacao do neuroblastoma
pode ser feita por meio de tomografia computadorizada,
ressonancia magnética, dosagem de catecolaminas na urina
(neuroblastoma de adrenal) e cintilografia com iodo-131-
metaiodobenzilguanidina, esse Gltimo com elevada sensibi-
lidade e especificidade, o que permite a deteccao de lesoes
neoplasicas nao observadas por outros métodos de imagem '.
0 tratamento com imunossupressores € comumente usado em
pacientes com sindrome de Kinsbourne independentemente
da etiologia e tem como objetivo reduzir a formacao de
anticorpos, possivelmente envolvidos na fisiopatogenia 3.
Sao empregados corticosteroides, ACTH e imunoglobulinas,
com a finalidade de reduzir a resposta linfocitaria, fagocitaria
e a producao de interleucinas "3. Rituximab, um anticorpo
monoclonal anti-CD20, ciclofosfosfamida, ciclosporina A,
azatioprina e, em casos refratarios, plasmaférese tém sido
usados no tratamento dessa sindrome 247,

A anestesia para pacientes portadores de sindrome
de Kinsbourne tem sido raramente descrita na literatura.
Burrows @ realizou anestesia geral balanceada em um pa-
ciente, de um ano, com sindrome de Kinsbourne submetido
a laparotomia para retirada de um tumor renal com invasao
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da coluna vertebral (exame histologico evidenciou ilhas de
neuroblastoma envolvidas por estroma de ganglioneuroma
com alteracoes neurofibromatosas) . A técnica anestésica
consistiu de morfina, pancurénio e 6xido nitroso. A anestesia
e cirurgia ocorreram sem intercorréncias, mostrando que o
uso de opioides, relaxantes musculares adespolarizantes e
anestésicos inalatorios parece seguro nesses pacientes. Oito
dias apos o procedimento cirdrgico foi programada a realiza-
cao de mielograma para avaliar possivel comprometimento
da medula espinhal. Paciente ainda apresentava opsoclonia,
mioclonia e ataxia persistentes. A técnica anestésica con-
sistiu de atropina 0,1 mg e cetamina 50 mg, intramuscular.
Aproximadamente trés minutos apos o uso da cetamina
ocorreu piora da mioclonia e opsoclonia. Foi feita puncao de
veia periférica e usada dose adicional de cetamina (10 mg),
sem melhora do quadro clinico, o que impossibilitava a rea-
lizacao do procedimento. Foi empregado tiopental (10 mg,
venoso) com desaparecimento imediato da mioclonia, o que
possibilitou a realizacao do procedimento. E importante en-
fatizar que quando o neuroblastoma localiza-se na adrenal
ocorre liberacao de catecolaminas potencializando o efeito
simpaticomimético da cetamina °. Portanto, a cetamina em
pacientes portadores de Kinsbourne devera ser evitada por
agravar o quadro de mioclonia e opsoclonia. Da mesma ma-
neira, drogas que possam desencadear ou agravar mioclonias
como o etomidato deverao ser evitadas nesses pacientes.
No nosso paciente o uso de medicacgao pré-anestésica com
midazolam permitiu a chegada tranqiila a sala de cirurgia
e uma inducao inalatéria suave. Embora a genitora tenha
relatado a ocorréncia de agitacao apds o uso de midazolam,
diazepam e hidrato de cloral, esse efeito esta associado a
faixa etaria, e nao a patologia apresentada. Sabemos que
a agitacao paradoxal observada apos o uso de sedativos em
criancas é comum, principalmente quando em baixas doses.

0 uso de anestésicos inalatorios (sevoflurano e 6xido nitroso),
opioides (fentanil e morfina), bloqueadores neuromusculares
adespolarizantes (rocurdnio), analgésicos e Aines (dipirona e
cetoprofeno), anticolinérgicos (atropina) e anticolinesterasi-
cos (neostigmina) permitiu inducao, manutencao e reversao
da anestesia sem intercorréncias e mostrou que é seguro nos
pacientes portadores de sindrome de Kinsbourne. Drogas
que apresentam potencial para desencadear ou agravar os
movimentos mioclonicos e opsoclonia, como cetamina e
etomidado, deverao ser evitadas.
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