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Resumo  A  síndrome  de  Jarcho-Levin  é  um  distúrbio  raro  que  apresenta  várias  anomalias  ver-
tebrais e  costais.  Deformidades  graves  e  fusões  anormais  das  costelas  e  vértebras  causam
insuficiência  respiratória  e  pneumonia.  Apresentamos  um  caso  de  anestesia  em  paciente  com
síndrome  de  Jarcho-Levin  para  refluxo  vesicuretral.
© 2013  Sociedade  Brasileira  de  Anestesiologia.  Publicado  por  Elsevier  Editora  Ltda.  Todos  os
direitos reservados.

KEYWORDS
Anaesthesia;

Anaesthesia  for  infant  with  Jarcho  Levin  syndrome:  case  report

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

anomalies. Severe  deformities  and  abnormal  fusion  of  ribs  and  vertebrae  cause  respiratory
insufficiency  and  pneumonia.  We  present  anaesthesia  in  a  patient  with  Jarcho  Levin  syndrome
for vesicoureteral  reflux.
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ntrodução

 síndrome  de  Jarcho-Levin  é  um  distúrbio  raro  descrito
ela  primeira  vez  por  Jarcho  e  Levin  em  1938.1 A  pre-
alência  é  de  0,25/10.0002 e  as  anomalias  vertebrais  são
s  principais  características.  Há  várias  anomalias  verte-
rais  e  costais.  Hemivértebras,  agenesia  vertebral,  vértebra
m  formato  de  borboleta,  vértebra  hipoplásica  e  defeitos
∗ Autor para correspondência.
E-mails: drgezes@yahoo.com, gezes@hotmail.com (S. Geze).
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a  fusão  costovertebral  são  observados  com  frequência.2,3

efeitos  do  tubo  neural,  cardiovasculares,  geniturinários  e
istúrbios  de  órgãos  parenquimatosos  podem  acompanhar  a
índrome.

Hidrocefalia,  hidroureteronefrose  meningomielocele,
efeito  septal  atrial,  defeito  septal  ventricular,  agenesia-
hipoplasia  renal,  rim  policístico,  atresia  anal,  herniamento
iafragmático,  fístula  esofágica,  divertículo  de  Meckel  e

4
vula  bífida  estão  entre  as  anomalias  relatadas. As  defor-
idades  graves  e  fusões  anormais  das  costelas  e  vértebras

ausam  insuficiência  respiratória  e  infecções  recorrentes
o  trato  respiratório.5 Não  há  literatura  sobre  anestesia

gia.  Publicado  por  Elsevier  Editora  Ltda.  Todos  os  direitos  reservados.
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Anestesia  em  caso  de  síndrome  de  Jarcho-Levin  
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Figura  1  Presença  de  defeitos  de  fusão  costovertebrais  nas
costelas 6-10  à  direita  e  7-10  à  esquerda.

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

Relato de caso

Paciente  do  sexo  feminino,  dois  meses,  6  kg.  Nasceu  via
parto  vaginal  espontâneo,  pesava  2.900  g,  de  mãe  bípara
com  29  anos.  A  síndrome  de  Jarcho-Levin  foi  diagnosticada.
Forame  oval  patente,  defeito  septal  atrial  secundário  e
hidrocefalia,  além  de  anomalias  costais  e  vertebrais,  foram
detectados  no  período  de  acompanhamento  (figs.  1  e  2).
Uma  operação foi  planejada  para  a  paciente  com  indicação
de  refluxo  vesicuretral.  Estertores  bilaterais  foram  detecta-
dos  durante  o  exame  físico  pré-operatório.  Sopro  sistólico
foi  detectado  ao  exame  cardiovascular.  A  paciente  apresen-
tava  grau  3  no  escore  de  Mallampati.  As  funções  sensorial
e  motora  estavam  normais  ao  exame  neurológico.  Os  testes

laboratoriais  pré-operatórios  de  rotina  estavam  normais.  A
paciente  foi  monitorada  com  eletrocardiograma  e  saturação
periférica  de  oxigênio  na  sala  de  operação.  As  preparações

Figura  2  Presença  de  anomalia  de  vértebras  em  borboleta  na
vértebra  torácica.
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ara  paciente  com  via  aérea  difícil  foram  feitas  antes  da
nestesia  geral.  Como  a  ventilação  via  máscara  estava  nor-
al,  a  indução via  máscara  com  oxigênio  e  sevoflurano  foi

eita.  Remifentanil  IV  (0,5  �g/kg)  foi  administrado.  Lido-
aína  (1  mg/kg)  foi  aplicada  para  inibir  os  reflexos  das  vias
éreas.  Máscara  laríngea  de  tamanho  1  foi  inserida.  Aneste-
ia  foi  mantida  com  concentrações  de  sevoflurano  a  2,5-3%,
xigênio  a  50%  e  óxido  nitroso  a 50%.  Logo  após  o  início
a  operação,  por  meio  do  fechamento  de  NO2,  remifenta-
il  (0,5  �g/kg)  foi  adicionalmente  administrado.  Supositório
e  paracetamol  após  a  indução da  anestesia  e  tramadol  IV

0,5  mg/kg)  no  período  pós-operatório  foram  administrados
ara  manter  a  analgesia.  Após  45  min  de  acompanhamento
m  sala  de  recuperação  pós-operatória,  a paciente  foi  trans-
erida  para  a clínica  de  cirurgia  pediátrica.

iscussão

 síndrome  de  Jarcho-Levin  é  um  distúrbio  congênito  raro
aracterizado  por  anomalias  vertebrais  distintas.  Anomalias
ertebrais  e  defeitos  da  fusão  costovertebral  resultam  em
ma  cavidade  torácica  menor  e  insuficiência  respiratória.
s  pacientes  frequentemente  apresentam  sérios  problemas

espiratórios  por  causa  de  pneumonia  ou  doença pulmonar
o  tipo  restritiva,  que  na  maioria  dos  casos  leva  à  mortali-
ade  precoce.2,5 Anomalias  das  vias  aéreas  centrais  também
ão  observadas  nessa  síndrome.  Cavidade  torácica  menor,
aturação  pulmonar  inadequada,  infecções  do  trato  res-
iratório  inferior  e  problemas  das  vias  aéreas  complicam

 anestesia  necessária  para  qualquer  tipo  de  operação  em
acientes  infantis  com  síndrome  de  Jarcho-Levin.6 Em  nosso
aso,  a  paciente  apresentava  sérias  anomalias  vertebrais
figs.  1  e  2).  A  paciente  havia  se  recuperado  de  pneumo-
ia  pós-natal,  mas  estertores  inspiratórios  e  secreções  nas
ias  respiratórias  ainda  persistiam.  A  indução foi  feita  por
nalação  via  máscara  e  o  procedimento  cirúrgico  foi  feito
ob  anestesia  via  máscara  laríngea,  sem  necessidade  de
ntubação.  Como  a  paciente  não  foi  intubada,  o  uso  de
elaxante  muscular  foi  evitado  para  minimizar  as  prováveis
omplicações  no  período  pós-operatório.  A  máscara  larín-
ea  (ML)  foi  descoberta  em  1980  e,  a  partir  de  então,  é
mplamente  usada  na  prática  anestesiológica.  A  ML  tem  sido
sada  com  sucesso  especialmente  em  pacientes  difíceis  de
ntubar.7---10 Em  nosso  caso,  a  ML  foi  usada  para  anestesia
eral  em  paciente  submetida  à  cirurgia  de  refluxo  vesicu-
etral,  por  causa  da  hidroureteronefrose.  Os  anestésicos  e
gentes  analgésicos  de  ação  curta  em  anestesia  via  ML  foram
antajosos  para  a  segurança  em  nosso  caso.  Não  houve  com-
rometimento  respiratório  no  pós-operatório.  Há  relatos  na
iteratura  que  indicam  que  a  ML  garante  uma  via  aérea  satis-
atória  em  pacientes  submetidos  à  anestesia  geral.  Em  nossa
línica,  a  anestesia  via  ML  já  havia  sido  feita  com  sucesso
m  paciente  com  síndrome  de  Pierre-Robin  submetido  à  tra-
ueotomia.  Na  literatura,  há  relato  de  que  a  inserção da  ML
oi  feita  com  conforto  e  sucesso  em  pacientes  difíceis  de
ntubar.  Hara  et  al.  relataram  que  a  ML  foi  um  método  pro-
issor  para  a anestesia  em  paciente  com  síndrome  Charge
 anomalias  das  vias  aéreas.10 Não  foi  possível  encontrar
a  literatura  dados  relevantes  sobre  anestesia  em  paciente
om  síndrome  de  Jarcho-Levin.  Supomos  que  a  falta  de
ados  seja  por  causa  do  mau  prognóstico  da  doença por
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ausa  da  insuficiência  respiratória  que  leva  à  mortalidade
recoce  no  período  infantil  e  torna  qualquer  operação sob
nestesia  geral  impossível.  Recentemente,  cuidados  médi-
os  mais  inovadores  melhoraram  o  prognóstico  da  síndrome
e  Jarcho-Levin  e  pacientes  tiveram  a  chance  de  ser  subme-
idos  a  cirurgias  indicadas  para  vários  problemas.  A ML  foi
valiada  como  um  método  promissor  de  anestesia  em  nossa
aciente  com  síndrome  de  Jarcho-Levin.
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