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CARTAS AO EDITOR

Anestesia para obstrução convulsões  e  catarata  congênita.  A  síndrome  está  associada
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Smith’s recognizable patterns of human malformation. 7th ed;
intestinal em uma criança
de seis anos com síndrome COFS

Anesthesia for intestinal obstruction
in  a six years old child with
cerebro-oculo-facio-skeletal syndrome

Cara  Editora,

Relatamos  a  administração de  anestesia  a  uma  paciente
de  seis  anos  com  síndrome  cérebro-óculo-fácio-esquelética
(COFS)  atendida  no  serviço de  urgência  de  nosso  hospi-
tal  devido  à  obstrução  intestinal.  A  paciente  já  estava  em
acompanhamento  pelo  departamento  pediátrico  e  foi  previ-
amente  diagnosticada  com  COFS  pelos  pediatras.

A  paciente  apresentava  sinais  característicos  da  sín-
drome,  inclusive  falha  de  crescimento  (peso  em  6 kg),
caquexia,  micrognatismo  e  microcefalia.  Apresentava  tam-
bém  abertura  bucal  pequena,  dentição anormal,  contraturas
em  flexão  de  cotovelos  e  joelhos.  Os  exames  de  sangue
pré-operatórios  estavam  dentro  dos  limites  normais,  exceto
por  proteína  C  reativa  (40  mg.dL−1)  e  leucócitos  (18  ×  103).
Efusão  pleural  e  vólvulos  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/oxigênio  e  12  mcg  de  fentanil  por
via  intravenosa.  A  intubação  foi  feita  com  um  tubo  endo-
traqueal  com  balão  (4,0  mm)  com  sucesso.  A  manutenção
da  anestesia  foi  fornecida  com  sevoflurano  a  2%  em  mis-
tura  de  ar/oxigênio  e  fentanil.  A  ventilação  da  paciente
foi  controlada  a  pressão.  Não  houve  problemas  relacionados
aos  anestésicos  durante  a  operação,  que  durou  135  minutos
(min).  Após  obter  respiração  adequada  espontaneamente,  a
paciente  foi  extubada  sem  problemas.

A  síndrome  COFS  foi  primeiramente  descrita  por  Pena
e  Shokeir  em  1974  e  é  reconhecida  como  uma  doença
autossômica  recessiva  rara,  caracterizada  por  defeito
na  reparação  do  DNA1.  A  síndrome  de  Cockayne  Tipo  II  é
conhecida  como  COFS.  Problemas  degenerativos  do  cérebro
e  da  medula  espinhal  são  geralmente  observados  antes  do
nascimento.  Os  achados  clínicos  são  retardo  do  desenvolvi-

mento  psicomotor,  disfunção  neurológica,  neuropatia  peri-
férica,  microcefalia,  micrognatia,  hipotonia,  hiporreflexia,
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 dificuldades  de  alimentação,  perda  auditiva  neurossen-
orial,  coxa  valga,  contratura  em  flexão  do  joelho.1 A
egeneração  neurológica  progressiva  pode  levar  ao  risco  de
ipercalemia  com  o  uso  de  succinilcolina  nesses  pacientes.
á  relatos  na  literatura  que  descrevem  a administração de
nestesia  na  síndrome  de  Cockayne,  mas  nenhum  sobre  a
dministração de  anestesia  na  COFS.  O  manejo  de  via  aérea
ifícil  é  um  dos  problemas  mais  importantes  no  processo
a  anestesia.  Além  disso,  devido  às  contrações  e  osteo-
orose,  um  tratamento  adequado  deve  ser  considerado  ao
osicionar  o  paciente  durante  a  cirurgia.

É  difícil  prever  os  efeitos  dos  relaxantes  musculares
esses  pacientes  devido  à  caquexia,  quase  ausência  de
úsculos,  com  desenvolvimento  insuficiente  da  junção  neu-

omuscular;  portanto,  os  relaxantes  musculares  devem
er  evitados.  Encontramos  apenas  um  caso  na  litera-
ura  no  qual  relaxante  muscular  não  foi  usado  durante

 anestesia.2 A  intubação  traqueal  foi  feita  com  sevoflu-
ano  em  combinação  com  óxido  nitroso  nesse  paciente,
ue  fora  agendado  para  biópsia  hepática  e  o  procedimento
urou  13  min.  Também  não  usamos  relaxante  muscular  na
ndução  e  manutenção  da  anestesia.  A  duração  de  nosso
rocedimento  foi  de  135  min.  Usamos  tubo  endotraqueal
propriado  para  o  peso  em  vez  de  apropriado  para  a  idade,
as  preferimos  o  tubo  com  balão  para  evitar  o  risco  de

spiração.
Em  conclusão,  todas  essas  anomalias  e  disfunções

ssociadas  requerem  atenção e  experiência.  Usar  tubos
ndotraqueais  menores  e  evitar  o  uso  de  relaxante  muscular
urante  a  intubação  são  condutas  que  podem  ser  considera-
as  durante  o  manejo  anestésico  na  COFS.
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ipoxemia grave após
asoconstrição  hipóxica
ulmonar e/ou inibição da
asoconstrição hipóxica
ulmonar por anestésicos

nalatórios: potencial
rognóstico de frações de shunt
e  100%

evere hypoxemia follows hypoxic pulmonary
asoconstriction and/or hypoxic pulmonary
asoconstriction inhibition by inhaled
nesthetics: prognostic potential of 100%
hunt fractions

ara  Editora,

 vasoconstrição hipóxica  pulmonar  (VHP)  foi  descrita  pela
rimeira  vez  por  Bindsley  et  al.  em  pacientes  adultos  e  foi
ratada  com  a  inserção de  cateter  de  duplo  lúmen  para  ven-
ilar  um  dos  pulmões  com  oxigênio  a  100%  e  outro  com  N2 a
5%  e  oxigênio  a  5%  durante  anestesia  venosa  com  barbitú-
ico  e  fentanil.1 No  entanto,  a  ‘‘inibição  da  VHP’’  tem  sido
redominantemente  atribuída  ao  uso  de  agentes  inalatórios

 é  considerada  como  causa  de  hipóxia  durante  a  anestesia.
lém  disso,  estudos  tanto  in  vitro  quanto  in  vivo  demons-
raram  que  os  agentes  inalatórios  inibem  a  VHP  em  várias
ondições2---5 e  sevoflurano  demonstrou  diminuir  a VHP  de
odo  dose-dependente.4,6,7

elato de caso

elatamos  aqui  um  caso  de  hipoxemia  grave  durante  a
ndução  com  sevoflurano  em  um  menino  de  seis  anos,  agen-
ado  para  cirurgia  de  adenotonsilectomia.  O  paciente  foi
ratado  de  acordo  com  a  classificação  da  Sociedade  Ameri-
ana  de  Anestesiologistas  (ASA)  como  ASA  I  e  pesava  22  kg.
valiações  no  pré-operatório,  exames  físicos  e  exames  labo-
atoriais  indicaram  normalidade  e  os  níveis  de  hemoglobina

 hematócrito  do  paciente  eram  de  12  mg.dL−1 e  36%,  res-
ectivamente.  Após  a  transferência  para  a  sala  de  cirurgia
em  medicação  pré-anestésica,  a  monitoração  habitual  teve

de  6  L.min−1.  Subsequentemente,  as  concentrações  de  sevo-
flurano  foram  reduzidas  a  5%  no  primeiro  minuto  e  a  2%  a
partir  da  perda  de  reflexo  ciliar.  Após  a  canulação  intrave-
nosa,  rocurônio  (0,6  mg.kg−1) foi  administrado  e  os  níveis
de  SpO2 rápida  e  progressivamente  diminuíram  de  98%  para
38%  aos  10  e  15  minutos  (min)  de  indução, respectivamente,
sem  explicação  clínica.  Como  consequência,  a  frequência
cardíaca  (FC)  do  paciente  diminuiu  subitamente  de  109  para
90  bpm  em  resposta  à hipóxia  e  as  concentrações  de  sevoflu-
rano  foram  reduzidas  a  2%  e,  subsequentemente,  interrom-
pidas  antes  da  intubação  traqueal  e  ventilação  com  oxigênio
a  100%.  Foi  possível  obter  uma  ventilação  pulmonar  eficiente
durante  todo  o  período.  Uma  melhoria  clínica  foi  observada
em  poucos  segundos  de  intubação  e  ventilação  e  os  níveis
de  SpO2 e  FC  retornaram  aos  100%  e  118  bpm,  respectiva-
mente.  Não  observamos  anormalidades  na  pressão  arterial
durante  o  procedimento  e  a  pronta  recuperação  de  SpO2 e  FC
com  oxigênio  a  100%  foi  considerada  sintomática  de  reação
adversa  ao  medicamento.  Portanto,  a  anestesia  foi  mantida
com  sevoflurano  a  1---1,5%  e  oxigênio  em  N2O  a  50%.

Discussão

A  VHP  é  considerada  um  mecanismo  de  proteção  que  apri-
mora  a  oferta  de  oxigênio  sistêmico.  Portanto,  acredita-se
que  a  inibição da  VHP  por  agentes  inalatórios  cause  hipó-
xia  durante  a anestesia.  Contudo,  os  efeitos  protetores  da
VHP  contra  a  hipóxia  podem  depender  do  tamanho  das
regiões  pulmonares  afetadas.  Os  tecidos  pulmonares  são  glo-
balmente  afetados  por  todos  os  anestésicos  inalatórios  e
sevoflurano  mostrou  induzir  a dilatação  dos  vasos  pulmo-
nares  em  normóxia.7 Portanto,  a  VHP  devia  ser  considerada
uma  resposta  multifatorial  à hipóxia  pulmonar  local  ou  glo-
bal  durante  a  hipoxia  aguda.  Nesse  contexto,  as  observações
presentes  sugerem  que  o  grau  de  shunt  local  agudo  pode  ser
usado  para  determinar  se  o  mecanismo  da  VHP  é  útil  ou  não.
O  tipo  de  anestésico  pode  ser  importante  no  que  diz  respeito
a  essa  reação.

É  amplamente  aceito  que  os  agentes  inalatórios  têm  efei-
tos  globais  sobre  os  vasos  pulmonares  durante  a  indução
ou  manutenção  da  anestesia.  Portanto,  a  hipoxemia  devido
à  VHP  global  é  possível  na  presença de  frações  de  shunt
intrapulmonar  a  100%  e  os  efeitos  protetores  da  perfusão
influenciada  pela  VHP  para  as  regiões  pulmonares  mais  bem
ventiladas  para  melhorar  a oxigenação  podem  ser  aboli-
nício  com  eletrocardiograma  (ECG),  pressão  arterial  não
nvasiva  e  níveis  de  SpO2.  A  indução da  anestesia  foi  feita
ia  máscara  facial  e  um  circuito  de  anestesia  pediátrico  que
orneceu  sevoflurano  a  8%  em  oxigênio  a  100%  a  uma  taxa
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os  nessas  condições.  Em  contraste,  a  inibição da  VHP  por
gentes  inalatórios  em  pulmões  comumente  afetados  leva
o  início  rápido  de  hipoxemia  devido  aos  efeitos  normais
obre  a  perfusão  e a  hipóxia  alveolar  e aos  efeitos  diretos
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