Rev Bras Anestesiol. 2015;65(5):414-416

REVISTA
BRASILEIRA DE
ANESTESIOLOGIA

REVISTA
BRASILEIRA DE
ANESTESIOLOGIA ~

ao Oficial da i ileira de
www.sba.com.br

INFORMACAO CLINICA

Anestesia em crianca com sindrome de Jarcho-Levin:
relato de caso

Sukran Geze?®*, Ufuk Arslan? e Mustafa Tusat”

a Department of Anesthesiology and Critical Care, Faculty of Medicine, Karadeniz Technical University, Trabzon, Turkey
b Department of Pediatric Surgery, Faculty of Medicine, Karadeniz Technical University, Trabzon, Turkey

Recebido em 24 de setembro de 2012; aceito em 19 de dezembro de 2012
Disponivel na Internet em 28 de agosto de 2014

PALAVRAS-CHAVE
Anestesia;

Crianca;

Sindrome de
Jarcho-Levin

Resumo A sindrome de Jarcho-Levin é um distUrbio raro que apresenta varias anomalias ver-
tebrais e costais. Deformidades graves e fusdes anormais das costelas e vértebras causam
insuficiéncia respiratoria e pneumonia. Apresentamos um caso de anestesia em paciente com
sindrome de Jarcho-Levin para refluxo vesicuretral.
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Anaesthesia;

Infant; Abstract Jarcho Levin syndrome is a rare disorder. There are various vertebral and costal

Jarcho Levin anomalies. Severe deformities and abnormal fusion of ribs and vertebrae cause respiratory

syndrome insufficiency and pneumonia. We present anaesthesia in a patient with Jarcho Levin syndrome
for vesicoureteral reflux.
© 2013 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Published by Elsevier Editora Ltda. All rights
reserved.

Introducéo da fuséo costovertebral sdao observados com frequéncia.??

Defeitos do tubo neural, cardiovasculares, geniturinarios e

A sindrome de Jarcho-Levin é um distUrbio raro descrito
pela primeira vez por Jarcho e Levin em 1938." A pre-
valéncia é de 0,25/10.0002 e as anomalias vertebrais sao
as principais caracteristicas. Ha varias anomalias verte-
brais e costais. Hemivértebras, agenesia vertebral, vértebra
em formato de borboleta, vértebra hipoplasica e defeitos
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distUrbios de 6rgaos parenquimatosos podem acompanhar a
sindrome.

Hidrocefalia, hidroureteronefrose meningomielocele,
defeito septal atrial, defeito septal ventricular, agenesia-
-hipoplasia renal, rim policistico, atresia anal, herniamento
diafragmatico, fistula esofagica, diverticulo de Meckel e
Gvula bifida estdo entre as anomalias relatadas.” As defor-
midades graves e fusdes anormais das costelas e vértebras
causam insuficiéncia respiratéria e infeccoes recorrentes
do trato respiratorio.® Nao ha literatura sobre anestesia
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Figura 1

Presenca de defeitos de fusdao costovertebrais nas
costelas 6-10 a direita e 7-10 a esquerda.

em caso de sindrome de Jarcho-Levin. Apresentamos
nosso método de anestesia em paciente com sindrome de
Jarcho-Levin submetido a cirurgia para refluxo vesicuretral
acompanhada de anomalias vertebrais, hidrocefalia, forame
oval patente e defeito septal atrial secundario.

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, dois meses, 6 kg. Nasceu via
parto vaginal espontaneo, pesava 2.900g, de mae bipara
com 29 anos. A sindrome de Jarcho-Levin foi diagnosticada.
Forame oval patente, defeito septal atrial secundario e
hidrocefalia, além de anomalias costais e vertebrais, foram
detectados no periodo de acompanhamento (figs. 1 e 2).
Uma operacao foi planejada para a paciente com indicacao
de refluxo vesicuretral. Estertores bilaterais foram detecta-
dos durante o exame fisico pré-operatorio. Sopro sistélico
foi detectado ao exame cardiovascular. A paciente apresen-
tava grau 3 no escore de Mallampati. As funcdes sensorial
e motora estavam normais ao exame neurologico. Os testes
laboratoriais pré-operatorios de rotina estavam normais. A
paciente foi monitorada com eletrocardiograma e saturacao
periférica de oxigénio na sala de operacao. As preparagoes

Figura 2

Presenca de anomalia de vértebras em borboleta na
vértebra toracica.

para paciente com via aérea dificil foram feitas antes da
anestesia geral. Como a ventilagdo via mascara estava nor-
mal, a inducdo via mascara com oxigénio e sevoflurano foi
feita. Remifentanil v (0,5 png/kg) foi administrado. Lido-
caina (1 mg/kg) foi aplicada para inibir os reflexos das vias
aéreas. Mascara laringea de tamanho 1 foi inserida. Aneste-
sia foi mantida com concentracées de sevoflurano a 2,5-3%,
oxigénio a 50% e oxido nitroso a 50%. Logo apds o inicio
da operacao, por meio do fechamento de NO,, remifenta-
nil (0,5 ng/kg) foi adicionalmente administrado. Supositorio
de paracetamol apds a inducao da anestesia e tramadol v
(0,5mg/kg) no periodo pds-operatorio foram administrados
para manter a analgesia. Apos 45 min de acompanhamento
em sala de recuperagao pos-operatoria, a paciente foi trans-
ferida para a clinica de cirurgia pediatrica.

Discussao

A sindrome de Jarcho-Levin é um disturbio congénito raro
caracterizado por anomalias vertebrais distintas. Anomalias
vertebrais e defeitos da fusao costovertebral resultam em
uma cavidade toracica menor e insuficiéncia respiratoria.
Os pacientes frequentemente apresentam sérios problemas
respiratorios por causa de pneumonia ou doenca pulmonar
do tipo restritiva, que na maioria dos casos leva a mortali-
dade precoce.?® Anomalias das vias aéreas centrais também
sdo observadas nessa sindrome. Cavidade toracica menor,
maturacao pulmonar inadequada, infeccées do trato res-
piratoério inferior e problemas das vias aéreas complicam
a anestesia necessaria para qualquer tipo de operacao em
pacientes infantis com sindrome de Jarcho-Levin.® Em nosso
caso, a paciente apresentava sérias anomalias vertebrais
(figs. 1 e 2). A paciente havia se recuperado de pneumo-
nia pos-natal, mas estertores inspiratorios e secrecoes nas
vias respiratorias ainda persistiam. A inducéo foi feita por
inalacdo via mascara e o procedimento cirurgico foi feito
sob anestesia via mascara laringea, sem necessidade de
intubacao. Como a paciente nao foi intubada, o uso de
relaxante muscular foi evitado para minimizar as provaveis
complicacdes no periodo pos-operatorio. A mascara larin-
gea (ML) foi descoberta em 1980 e, a partir de entao, é
amplamente usada na pratica anestesiologica. A ML tem sido
usada com sucesso especialmente em pacientes dificeis de
intubar.”'® Em nosso caso, a ML foi usada para anestesia
geral em paciente submetida a cirurgia de refluxo vesicu-
retral, por causa da hidroureteronefrose. Os anestésicos e
agentes analgésicos de acao curta em anestesia via ML foram
vantajosos para a seguranca em nosso caso. Nao houve com-
prometimento respiratorio no pos-operatorio. Ha relatos na
literatura que indicam que a ML garante uma via aérea satis-
fatoria em pacientes submetidos a anestesia geral. Em nossa
clinica, a anestesia via ML ja havia sido feita com sucesso
em paciente com sindrome de Pierre-Robin submetido a tra-
queotomia. Na literatura, ha relato de que a insercao da ML
foi feita com conforto e sucesso em pacientes dificeis de
intubar. Hara et al. relataram que a ML foi um método pro-
missor para a anestesia em paciente com sindrome Charge
e anomalias das vias aéreas.”” Nao foi possivel encontrar
na literatura dados relevantes sobre anestesia em paciente
com sindrome de Jarcho-Levin. Supomos que a falta de
dados seja por causa do mau progndstico da doenca por
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causa da insuficiéncia respiratoria que leva a mortalidade
precoce no periodo infantil e torna qualquer operacdo sob

anestesia geral impossivel. Recentemente, cuidados médi- 4.

cos mais inovadores melhoraram o progndstico da sindrome
de Jarcho-Levin e pacientes tiveram a chance de ser subme-
tidos a cirurgias indicadas para varios problemas. A ML foi
avaliada como um método promissor de anestesia em nossa 6
paciente com sindrome de Jarcho-Levin.
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