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intestinal em uma crianca
de seis anos com sindrome COFS
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Anesthesia for intestinal obstruction
in a six years old child with
cerebro-oculo-facio-skeletal syndrome

Cara Editora,

Relatamos a administracdo de anestesia a uma paciente
de seis anos com sindrome cérebro-dculo-facio-esquelética
(COFS) atendida no servico de urgéncia de nosso hospi-
tal devido a obstrucdo intestinal. A paciente ja estava em
acompanhamento pelo departamento pediatrico e foi previ-
amente diagnosticada com COFS pelos pediatras.

A paciente apresentava sinais caracteristicos da sin-
drome, inclusive falha de crescimento (peso em 6kg),
caquexia, micrognatismo e microcefalia. Apresentava tam-
bém abertura bucal pequena, denticao anormal, contraturas
em flexao de cotovelos e joelhos. Os exames de sangue
pré-operatorios estavam dentro dos limites normais, exceto
por proteina c reativa (40mg.dL~") e leucdcitos (18 x 10%).
Efusao pleural e volvulos abdominais foram observados em
suas radiografias. Os sinais vitais iniciais estavam na faixa
normal. O acesso venoso foi estabelecido com cateteres
de calibre 24G. A anestesia foi induzida com sevoflurano
a 8% em mistura de ar/oxigénio e 12mcg de fentanil por
via intravenosa. A intubacao foi feita com um tubo endo-
traqueal com balao (4,0 mm) com sucesso. A manutencao
da anestesia foi fornecida com sevoflurano a 2% em mis-
tura de ar/oxigénio e fentanil. A ventilacdo da paciente
foi controlada a pressao. Nao houve problemas relacionados
aos anestésicos durante a operacao, que durou 135 minutos
(min). Apos obter respiracdo adequada espontaneamente, a
paciente foi extubada sem problemas.

A sindrome COFS foi primeiramente descrita por Pena
e Shokeir em 1974 e é reconhecida como uma doenca
autossdmica recessiva rara, caracterizada por defeito
na reparacao do DNA'. A sindrome de Cockayne Tipo Il é
conhecida como COFS. Problemas degenerativos do cérebro
e da medula espinhal sao geralmente observados antes do
nascimento. Os achados clinicos sao retardo do desenvolvi-
mento psicomotor, disfuncao neurolégica, neuropatia peri-
férica, microcefalia, micrognatia, hipotonia, hiporreflexia,

convulsoes e catarata congénita. A sindrome esta associada
a dificuldades de alimentacado, perda auditiva neurossen-
sorial, coxa valga, contratura em flexdao do joelho." A
degeneracao neuroldgica progressiva pode levar ao risco de
hipercalemia com o uso de succinilcolina nesses pacientes.
Ha relatos na literatura que descrevem a administracao de
anestesia na sindrome de Cockayne, mas nenhum sobre a
administracdo de anestesia na COFS. O manejo de via aérea
dificil € um dos problemas mais importantes no processo
da anestesia. Além disso, devido as contracdes e osteo-
porose, um tratamento adequado deve ser considerado ao
posicionar o paciente durante a cirurgia.

E dificil prever os efeitos dos relaxantes musculares
nesses pacientes devido a caquexia, quase auséncia de
musculos, com desenvolvimento insuficiente da jungao neu-
romuscular; portanto, os relaxantes musculares devem
ser evitados. Encontramos apenas um caso na litera-
tura no qual relaxante muscular nao foi usado durante
a anestesia.” A intubacdo traqueal foi feita com sevoflu-
rano em combinacdo com O6xido nitroso nesse paciente,
que fora agendado para bidpsia hepatica e o procedimento
durou 13 min. Também nao usamos relaxante muscular na
inducao e manutencdo da anestesia. A duracao de nosso
procedimento foi de 135min. Usamos tubo endotraqueal
apropriado para o peso em vez de apropriado para a idade,
mas preferimos o tubo com balado para evitar o risco de
aspiracao.

Em conclusdo, todas essas anomalias e disfuncdes
associadas requerem atencdo e experiéncia. Usar tubos
endotraqueais menores e evitar o uso de relaxante muscular
durante a intubacao sao condutas que podem ser considera-
das durante o manejo anestésico na COFS.
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Hipoxemia grave apos
vasoconstricao hipoxica
pulmonar e/ou inibicdo da
vasoconstricao hipoxica
pulmonar por anestésicos
inalatérios: potencial
prognostico de fracdes de shunt
de 100%

@ CrossMark

Severe hypoxemia follows hypoxic pulmonary
vasoconstriction and/or hypoxic pulmonary
vasoconstriction inhibition by inhaled
anesthetics: prognostic potential of 100%
shunt fractions

Cara Editora,

A vasoconstricao hipoxica pulmonar (VHP) foi descrita pela
primeira vez por Bindsley et al. em pacientes adultos e foi
tratada com a insercao de cateter de duplo lumen para ven-
tilar um dos pulmées com oxigénio a 100% e outro com N; a
95% e oxigénio a 5% durante anestesia venosa com barbitu-
rico e fentanil." No entanto, a ‘‘inibicdo da VHP’’ tem sido
predominantemente atribuida ao uso de agentes inalatorios
e é considerada como causa de hipoxia durante a anestesia.
Além disso, estudos tanto in vitro quanto in vivo demons-
traram que os agentes inalatorios inibem a VHP em varias
condicbes’™> e sevoflurano demonstrou diminuir a VHP de
modo dose-dependente.*®’

Relato de caso

Relatamos aqui um caso de hipoxemia grave durante a
inducao com sevoflurano em um menino de seis anos, agen-
dado para cirurgia de adenotonsilectomia. O paciente foi
tratado de acordo com a classificacao da Sociedade Ameri-
cana de Anestesiologistas (ASA) como ASA | e pesava 22 kg.
Avaliacoes no pré-operatorio, exames fisicos e exames labo-
ratoriais indicaram normalidade e os niveis de hemoglobina
e hematacrito do paciente eram de 12mg.dL~" e 36%, res-
pectivamente. Apos a transferéncia para a sala de cirurgia
sem medicacado pré-anestésica, a monitoragao habitual teve
inicio com eletrocardiograma (ECG), pressao arterial nao
invasiva e niveis de SpO,. A inducdo da anestesia foi feita
via mascara facial e um circuito de anestesia pediatrico que
forneceu sevoflurano a 8% em oxigénio a 100% a uma taxa

de 6 L.min~". Subsequentemente, as concentracdes de sevo-
flurano foram reduzidas a 5% no primeiro minuto e a 2% a
partir da perda de reflexo ciliar. Apds a canulacéo intrave-
nosa, rocurdnio (0,6 mg.kg~") foi administrado e os niveis
de SpO, rapida e progressivamente diminuiram de 98% para
38% aos 10 e 15 minutos (min) de inducdo, respectivamente,
sem explicacao clinica. Como consequéncia, a frequéncia
cardiaca (FC) do paciente diminuiu subitamente de 109 para
90 bpm em resposta a hipdxia e as concentracdes de sevoflu-
rano foram reduzidas a 2% e, subsequentemente, interrom-
pidas antes da intubacao traqueal e ventilacdo com oxigénio
a 100%. Foi possivel obter uma ventilacdo pulmonar eficiente
durante todo o periodo. Uma melhoria clinica foi observada
em poucos segundos de intubacédo e ventilacao e os niveis
de SpO; e FC retornaram aos 100% e 118 bpm, respectiva-
mente. Nao observamos anormalidades na pressao arterial
durante o procedimento e a pronta recuperacao de Sp0O, e FC
com oxigénio a 100% foi considerada sintomatica de reacao
adversa ao medicamento. Portanto, a anestesia foi mantida
com sevoflurano a 1-1,5% e oxigénio em N;0 a 50%.

Discussao

A VHP é considerada um mecanismo de protecdo que apri-
mora a oferta de oxigénio sistémico. Portanto, acredita-se
que a inibicdo da VHP por agentes inalatérios cause hipo-
xia durante a anestesia. Contudo, os efeitos protetores da
VHP contra a hipoxia podem depender do tamanho das
regides pulmonares afetadas. Os tecidos pulmonares sao glo-
balmente afetados por todos os anestésicos inalatorios e
sevoflurano mostrou induzir a dilatacao dos vasos pulmo-
nares em normoxia.’ Portanto, a VHP devia ser considerada
uma resposta multifatorial a hipoxia pulmonar local ou glo-
bal durante a hipoxia aguda. Nesse contexto, as observacdes
presentes sugerem que o grau de shunt local agudo pode ser
usado para determinar se o mecanismo da VHP é (til ou nao.
0 tipo de anestésico pode ser importante no que diz respeito
a essa reacao.

E amplamente aceito que os agentes inalatorios tém efei-
tos globais sobre os vasos pulmonares durante a inducao
ou manutencao da anestesia. Portanto, a hipoxemia devido
a VHP global é possivel na presenca de fracées de shunt
intrapulmonar a 100% e os efeitos protetores da perfusao
influenciada pela VHP para as regioes pulmonares mais bem
ventiladas para melhorar a oxigenacao podem ser aboli-
dos nessas condicdes. Em contraste, a inibicao da VHP por
agentes inalatorios em pulmoées comumente afetados leva
ao inicio rapido de hipoxemia devido aos efeitos normais
sobre a perfusao e a hipoxia alveolar e aos efeitos diretos
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