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Relato de Caso
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Resumo: Teixeira VC, Neves MA, Castro RA – Alergia ao Látex em Paciente com Síndrome de Kabuki. Relato de Caso.

Justificativa e objetivos: O conhecimento do profissional de Anestesiologia sobre aspectos específicos de pacientes portadores de síndromes 
raras é uma necessidade crescente, já que cada vez mais esses pacientes são levados aos centros cirúrgicos. O objetivo é descrever um caso 
de alergia ao látex ocorrido em um desses pacientes com diagnóstico da Síndrome de Kabuki, cujos aspectos ainda não foram completamente 
esclarecidos, alertando os anestesiologistas quanto à possibilidade dessa associação.

Relato do Caso: Paciente de 11 anos com diagnóstico de Síndrome de Kabuki foi admitida para exérese de lesões de partes moles. Apresentava 
histórico de reações alérgicas prévias após procedimentos cirúrgicos de pequeno porte. Com a necessidade da realização de um novo procedi-
mento, após avaliação pré-anestésica, foi encaminhada a um alergologista, que a submeteu a testes cutâneos que confirmaram a hipótese de 
alergia ao látex. Foi levada mais uma vez ao centro cirúrgico para exérese das lesões, sob anestesia geral. Foram tomadas todas as precauções, 
com o objetivo de evitar novas manifestações clínicas. O procedimento transcorreu sem intercorrências e a paciente recebeu alta no mesmo dia, 
sem apresentar qualquer tipo de complicação, o que reforçou ainda mais o diagnóstico.

Conclusões: A Síndrome de Kabuki parece ter um curso relativamente benigno em sua história natural. Entretanto, há muitos aspectos ainda a 
serem esclarecidos e, portanto, não se descarta a possibilidade da associação dessa patologia com outras condições que interessam ao anes-
tesiologista. Essa descrição tem por objetivo alertar quanto ao risco da associação dessa síndrome com a alergia ao látex. Para tanto, deve-se 
incentivar, na avaliação pré-anestésica desses pacientes, a realização de uma anamnese bem feita, com a análise de outros fatores predispo-
nentes que não a síndrome per se.

Unitermos: ANESTESIA, Geral; AVALIAÇÃO: pré-anestésica; DOENÇAS, Genética: síndrome de Kabuki; COMPLICAÇÕES: alergia ao látex.
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INTRODUÇÃO

A Síndrome de Kabuki (SK) é incomum e, como tal, pouco es-
clarecida em face da escassez de dados na literatura mundial 
e do desconhecimento de todos os seus aspectos. Descrita ini-
cialmente por dois grupos japoneses em 1981, Nikawa e col. 1 
e Kuroki e col. 2, imaginou-se que se tratava de condição mais 
comum naquela população. Entretanto, o que se verificou a 
partir de então, com a disseminação da informação ao redor 
do mundo, foi o relato crescente de novos casos nos mais 
variados países e grupos étnicos, incluindo Brasil, Europa, 
Filipinas, Vietnã, Índia e México, entre outros, o que confir-
ma que a patologia não está restrita a grupos populacionais 
específicos.
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O termo Kabuki foi utilizado por Nikawa e col., 1 sob a ale-
gação de que as alterações faciais típicas encontradas nos 
pacientes os assemelhavam à maquiagem dos atores da tra-
dicional peça de teatro japonesa que leva o mesmo nome. 
Naquela população, a prevalência foi estimada em 1/32.000 3 
e acredita-se que a tendência é que esse número reflita mais 
apropriadamente a realidade mundial, considerando que o 
maior conhecimento da doença pela comunidade médica ele-
vará o número de casos diagnosticados 4.

Atualmente, ainda não há consenso quanto aos critérios 
diagnósticos, muito menos um teste genético clinicamente 
disponível que leve ao diagnóstico definitivo da doença. Tra-
balho publicado por Nikawa em 1988 3, que avaliou caracterís-
ticas em comum de 62 pacientes com a síndrome, definiu cin-
co manifestações clínicas principais. A primeira delas, e com 
certeza a mais frequente (encontrada em 100% dos casos), 
é a fácies típica, caracterizada por eversão da porção inferior 
e lateral das pálpebras inferiores, sobrancelhas arqueadas 
mostrando a parte lateral com poucos pelos, ponta do nariz 
achatada e orelhas proeminentes. Seguem-se alterações es-
queléticas, baixa estatura e alterações dermatoglíficas.

Alguns trabalhos relatam que a origem racial tem pouca in-
fluência na manifestação fenotípica da doença, principalmen-
te quando tratamos dos aspectos da face, o que torna essa 
característica marcadamente importante. Kawame e col. 5 
sugerem como critérios diagnósticos mínimos fissuras pal-
pebrais longas com eversão da porção lateral das pálpebras 
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inferiores, sobrancelhas grossas, arqueadas e com rarefação 
dos pelos lateralmente, orelhas proeminentes, atraso do de-
senvolvimento e retardo mental. Embora não exista consenso 
quanto aos critérios, o diagnóstico é, portanto, clínico e passa 
pelos achados descritos.

Pacientes acometidos podem apresentar as mais variadas al-
terações em órgãos e sistemas de maneira pouco específica. É 
possível encontrar alterações cardíacas, renais e geniturinárias, 
gastrintestinais, neurológicas, respiratórias e imunológicas. O 
diagnóstico diferencial da síndrome é feito com outras síndromes 
genéticas raras e envolve traços menos comuns na primeira. 
Citam-se como exemplos a síndrome de deleção do 22q11 (Sín-
drome de DiGeorge), cujos aspectos como, por exemplo, fenda 
palatina, malformações cardíacas e renais podem, também, ser 
encontrados nos pacientes com Kabuki. À outra síndrome, a de 
van der Voude, uma condição dominante autossômica em que 
fendas palatina e labial e hipodontia são frequentes, aplica-se o 
mesmo raciocínio. Ambas têm alterações genéticas específicas 
não encontradas na Síndrome de Kabuki.

A causa da doença permanece desconhecida. Numerosas 
alterações citogenéticas já foram descritas, incluindo duplica-
ção do 1p [dup(1)(p13.1p22.1)], uma translocação hereditária 
entre os cromossomos 3 e 10 [t(3;10)(p25;p15)], uma inver-
são paracêntrica hereditária do braço curto do cromossomo 4 
[inv(4)(p12pter)], uma monossomia parcial 6q com trissomia 
parcial 12q [der(6)t(6;12)(q25.3;q24.31)], entre outras 4. A 
alteração que mais aparece, entretanto, está relacionada ao 
cromossomo X e alguns autores como Milunsky e col. sentem 
que essa duplicação pode representar um aspecto em co-
mum entre os casos.

Apenas há pouco tempo a Síndrome de Kabuki foi reconhe-
cida como uma síndrome genética. Esse fato nos leva a concluir 
que temos pouco a dizer com relação à história natural dessa 
condição. Controvérsias a respeito das manifestações fenotípi-
cas, do tempo do seu aparecimento e do momento em que se 
tornam mais evidentes geram dificuldades no diagnóstico, o que 
configuraria o registro apenas daqueles casos mais evidentes. 
Entretanto, como a patologia não está fortemente associada a 
qualquer condição clínica mais séria, presume-se que a evolu-
ção ao longo do tempo é relativamente benigna, em especial se 
alterações cardíacas e as infecções às quais os pacientes estão 
expostos forem adequadamente identificadas e tratadas.

Diante do exposto, principalmente no que se refere à ne-
cessidade de divulgação de mais dados a respeito dessa 
doença, o objetivo do presente é de descrever o caso de uma 
paciente com Kabuki e diagnóstico de alergia ao látex, que 
foi submetida a um procedimento cirúrgico. Fazemos também 
uma análise crítica a respeito do diagnóstico da alergia e dos 
métodos empregados em seu diagnóstico. Devemos assina-
lar que não encontramos nas bases de dados consultadas 
qualquer caso dessa natureza descrito.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 11 anos, 40 kg, diagnóstico de Sín-
drome de Kabuki, fácies típica (Figuras 1 e 2 – fotos realizadas 

com a autorização dos responsáveis) e história de atraso do 
desenvolvimento neuropsicomotor, otites e infecções do trato 
urinário (ITU) de repetição, as últimas em decorrência de refluxo 
vesicureteral, sem acometimento de outros órgãos e sistemas.

Já havia sido submetida a dois procedimentos cirúrgi-
cos durante os quais apresentou reações alérgicas sem 
definição do agente causal, com manifestações clínicas 
diversas. O primeiro procedimento, cuja duração foi curta, 
consistiu na retirada de um tumor benigno de crescimen-
to progressivo no dorso quando a paciente tinha 5 anos. 

Figura 2. Foto realizada após autorização dos responsáveis.

Figura 1. Foto realizada após autorização dos responsáveis.
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ALERGIA AO LÁTEX EM PACIENTE COM SÍNDROME DE KABUKI. RELATO DE CASO

A paciente foi submetida à anestesia geral. Na indução, 
apresentou broncoespasmo leve e rash cutâneo, que não 
interferiram no manejo perioperatório. A intubação fora fei-
ta sem dificuldades. Já na sala de recuperação, após ter 
sido extubada sem problemas, necessitou da utilização de 
micronebulização com adrenalina (meia ampola), dexame-
tasona (10 mg) e SF 0,9% 2 mL em decorrência de rou-
quidão, obtendo melhora. Ainda no pós-operatório, já na 
enfermaria, apresentou três episódios de vômitos, sendo 
medicada com metoclopramida 0,7 mL EV. Recebeu alta 
na manhã seguinte, após ter permanecido o restante do 
período de internação sem queixas.

Após o ocorrido, os pais foram orientados a encaminhar 
a paciente a um alergologista, munidos de informações por 
escrito das drogas utilizadas na anestesia. Após avaliação, 
recebemos um relatório de que não haveria possibilidade de 
identificação de agente causal, já que na época os testes imu-
nológicos para rastreamento de alergias não estavam dispo-
níveis em nosso meio e testes de provocação colocariam a 
criança em risco no consultório.

A segunda cirurgia foi realizada cerca de 2 anos após e 
também foi indicada para exérese de lesões subcutâneas. 
Mais uma vez, procedeu-se à anestesia geral e o ato anes-
tésico-cirúrgico transcorreu sem intercorrências. A paciente 
recebeu alta hospitalar e, já em casa, os pais notaram o apa-
recimento de edema em face e dispneia na criança. De ime-
diato, encaminharam-se ao hospital, onde a criança recebeu 
tratamento bem-sucedido para uma provável reação alérgica, 
caracterizada por angioedema.

Diante de nova indicação para a retirada de lesões de pele 
e subcutâneas, a paciente foi encaminhada para avaliação pré-
anestésica quando, então, o anestesiologista novamente (6 anos 
depois) a encaminhou para avaliação com alergologista, entre-
gando à mãe uma lista com os medicamentos utilizados nos pro-
cedimentos anteriores, para que pudessem ser testados.

A avaliação foi realizada e os testes cutâneos com subs-
tâncias do grupo resina-epóxi foram positivos. Dentre as 
substâncias citadas como as que não poderiam entrar em 
contato com a paciente, estavam aquelas contendo látex. 
A paciente, portanto, foi mais uma vez levada ao centro 
cirúrgico, onde foram tomadas todas as precauções, visan-
do evitar contato com materiais contendo essa substância, 
segundo protocolo hospitalar. Recebeu dose de midazolam 
por via oral cerca de 30 minutos antes de ser encaminha-
da à sala de cirurgia, com o ambiente isento de látex. Lá, 
recebeu indução inalatória com sevoflurano. Após, foi pun-
cionado acesso venoso periférico 20 G, seguido da admi-
nistração de 10 µg de sufentanil para que se procedesse 
à intubação traqueal, que foi realizada com tubo traqueal 
número 6 com balonete.

A paciente foi monitorada com eletrocardiografia, oxime-
tria de pulso, pressão arterial não invasiva e capnografia. A 
manutenção foi realizada com sevoflurano a aproximadamen-
te 1CAM. Recebeu ainda 1 g de dipirona. Foram retiradas 
três lesões, sob anestesia geral, tendo o ato ocorrido sem 
intercorrências, com a duração de 40 minutos. Foi extubada 
e recuperada na sala de cirurgia, onde não apresentou com-

plicações. O quarto da criança também foi descontaminado 
para o látex. No mesmo dia, a paciente estava em casa e não 
apresentou quaisquer sintomas.

DISCUSSÃO

A anestesia de pacientes com síndromes raras sempre gera 
certa ansiedade. Nesse caso específico, o relato de alergia 
ao látex nos obrigou a tomar cuidados adicionais. A paciente 
tinha a fácies típica da síndrome e outros aspectos comuns a 
essa doença, como, por exemplo, orelhas proeminentes e ar-
queadas, sobrancelhas arqueadas com rarefação dos pelos 
em sua porção lateral e dedos em baqueta. Apresentava leve 
atraso de desenvolvimento psicomotor e tinha o histórico de 
infecções de repetição (otites e ITU), o que também reforça 
o diagnóstico, uma vez que esse tipo de paciente pode apre-
sentar alterações imunológicas que o predispõem a quadros 
infecciosos.

Os casos de alergia ao látex têm-se tornado cada vez mais 
comuns 7. A introdução do uso de medidas de precaução 
universal, que incluem a utilização de luvas contendo esse 
material, contribui sobremaneira nesse sentido e, a cada dia, 
não só pacientes como também profissionais de saúde têm 
recebido esse diagnóstico. Seu espectro de manifestações é 
extremamente amplo, indo de um simples rash cutâneo até 
choque anafilático.

O diagnóstico é dado pela coleta de uma anamnese deta-
lhada em questionários específicos e pela utilização de testes 
laboratoriais in vivo e in vitro 8,9. No caso específico, a paciente 
tinha um histórico que dava margem à suspeita de alergia dessa 
natureza. Já fora submetida a dois procedimentos sem cuida-
dos que evitassem o contato com substâncias contendo látex e 
apresentava sintomatologia típica de reações alérgicas.

As reações alérgicas desse tipo pressupõem, necessaria-
mente, o contato prévio com a substância suspeita e, embora 
não houvesse nada de concreto na história da paciente anterior 
à primeira reação, provavelmente ela já havia entrado em con-
tato com substâncias contendo látex em outras circunstâncias 
sem que tivesse apresentado algum tipo de problema. Essa 
situação está prevista e é descrita como sensibilização. Esse 
processo não deflagra um quadro clinicamente manifesto e é 
definido pela presença de anticorpos do tipo imunoglobulina E 
(IgE) contra o látex. Já a alergia a essa substância diz respeito 
a qualquer reação imunomediada associada a sintomas clínicos 
que incluem a reação de hipersensibilidade do tipo 1 e tipo 4 10.

Devemos ressaltar que uma das manifestações geradas 
pelo látex é a dermatite de contato irritativa que, por definição, 
não constitui reação alérgica genuína por não ter um mecanis-
mo imunológico envolvido. São as mais comuns. As reações 
de hipersensibilidade do tipo 4 são caracteristicamente mais 
tardias, não geram acometimento sistêmico e respondem por 
alterações dermatológicas. As reações do tipo 1 ou imediatas 
são as que levantam maior preocupação, pois podem apre-
sentar-se com gravidade. O paciente deve estar sensibilizado 
à substância. IgE específicas, produzidas sob o estímulo de 
um contato anterior, estão ligadas à membrana de mastóci-
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tos e basófilos. Em um novo contato com o antígeno, sua 
interação com essas imunoglobulinas ligadas deflagra todo 
o processo de degranulação dessas células, com a liberação 
de mediadores inflamatórios (histamina, leucotrienos, entre 
outros). Os casos de reação ao látex em pacientes submeti-
dos a procedimentos cirúrgicos ocorrem em um intervalo que 
varia de 30-60 minutos após a indução, o que pode ajudar 
a diferençar reações às drogas que, habitualmente, ocorrem 
poucos minutos após o contato 8,9.

A paciente trazia consigo o relato de duas reações prévias 
em procedimentos diferentes. A primeira ocorreu logo após a 
indução, manifestada por sintomas respiratórios e rash cutâneo, 
e persistiu no período de observação com melhora após a ins-
tituição da terapêutica. Essa reação tem um comportamento ni-
tidamente compatível com o tipo 1. No segundo procedimento, 
já em casa, a paciente iniciou um novo quadro com traços de 
reação alérgica, mais uma vez com características de reação do 
tipo I, já com muitas horas da cirurgia, o que nos leva a crer que 
tenha sido reexposta ao antígeno responsável, situação perfei-
tamente possível quando pensamos em látex e menos provável 
quando pensamos em algum tipo de medicamento.

Com esse histórico, antes do último procedimento relata-
do, decidimos encaminhá-la a uma segunda avaliação com 
um especialista. O diagnóstico foi realizado com testes cutâ-
neos, que mostraram positividade para substâncias do grupo 
resina-epóxi. Habitualmente, testes dessa natureza são utili-
zados para diagnóstico de reações do tipo 4, enquanto as rea-
ções do tipo 1 são investigadas por testes sorológicos, pouco 
disponíveis em nosso meio. Diante do diagnóstico, tomamos 
todos os cuidados visando minimizar ao máximo o contato 
dessa paciente com a substância em questão, estratégia que 
comprovadamente foi bem-sucedida e reforçou nossa sus-
peita diagnóstica. O protocolo dessa instituição hospitalar, 
implantado há alguns anos, prevê precaução para o contato 
com o látex durante toda a permanência do paciente no hos-
pital. Já na marcação da cirurgia, algumas providências são 
tomadas no sentido de que os ambientes preparados para o 
paciente estejam isentos de látex.

Por fim, a síndrome de Kabuki ainda merece melhor enten-
dimento. A cada dia, mais casos são descritos na literatura, 
o que aumenta nossa compreensão a respeito do assunto. 
O caso relatado vem para reforçar essa tendência e desper-
tar o profissional de Anestesiologia para a possibilidade de 
associação da Síndrome de Kabuki com quadros alérgicos, 
colocando em discussão, de maneira breve, aspectos relacio-
nados ao manejo de pacientes com alergia a látex.
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Resumen: Teixeira VC, Neves MA, Castro RA – Alergia al Látex en 
Paciente con Síndrome de Kabuki: Relato de Caso.

Justificativa y objetivos: El conocimiento del profesional de 
Anestesiología sobre los aspectos específicos de pacientes por-
tadores de síndromes raros, es una necesidad que ha venido 
creciendo, pues cada vez más, esos pacientes son derivados a 
los quirófanos. Nuestro objetivo es describir un caso de alergia 
al látex que ocurrió en uno de esos pacientes con diagnóstico del 
Síndrome de Kabuki, y cuyos aspectos todavía no fueron comple-
tamente aclarados, alertando a los anestesiólogos en cuanto a la 
posibilidad de esa asociación.

Relato del Caso: Paciente de 11 años, con diagnóstico de Síndro-
me de Kabuki, que fue admitida para exéresis de lesiones de las 
partes blandas. Presentaba un historial de reacciones alérgicas 
previas posteriores a los procedimientos quirúrgicos de pequeño 
porte. Con la necesidad de realizar un nuevo procedimiento, y 
después de la evaluación preanestésica, la paciente fue derivada 
a un alergista que la sometió a pruebas cutáneas las cuales con-
firmaron la hipótesis de alergia al látex. Una vez más fue enviada 
al quirófano para exéresis de las lesiones bajo anestesia general. 
Fueron tomadas todas las precauciones con el objetivo de evitar 
nuevas manifestaciones clínicas. El procedimiento transcurrió sin 
intercurrencias y la paciente recibió alta el mismo día, sin que pre-
sentase ningún tipo de complicación, lo que reforzó mucho más el 
diagnóstico.

Conclusiones: El Síndrome de Kabuki parece tener un curso re-
lativamente benigno en su historial natural. Sin embargo, existen 
muchos aspectos que todavía necesitan ser aclarados y por lo tan-
to, no descartamos la posibilidad de la asociación de esa patología 
con otras condiciones que son del interés del anestesiólogo. Esa 
descripción tiene el objetivo de alertar sobre el riesgo de la asocia-
ción de ese síndrome con la alergia al látex. Para tanto, debemos 
incentivar la evaluación preanestésica de esos pacientes, la rea-
lización de una anamnesis correcta y el análisis de otros factores 
predisponentes que no sean solo el síndrome por sí mismo.


