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PALAVRAS-CHAVE Resumo
Sindrome de Marfan; Justificativa: A sindrome de Marfan (SMF) é uma doenca do tecido conjuntivo que envolve
Anestesia geral; principalmente os sistemas cardiovascular, musculoesquelético e visual. Os problemas mais
Cuidados graves incluem dilatacdo da raiz da aorta e disseccdo. O manejo anestésico € vital para a
pré-operatorios melhoria da morbidade perioperatoria.

Relato de caso: Homem de 61 anos com SMF, apresentou-se principalmente com pectus cari-
natum, escoliose, ectopia da lente, pneumotorax espontaneo anterior e aneurisma da aorta e
disseccao, submetido a colocacao de prétese aortica toracoabdominal. O paciente foi subme-
tido a colecistectomia videolaparoscopica de rotina devido a litiase. Os achados importantes
ao exame pré-operatorio foram cifoescoliose toracolombar e murmurio metalico em exame
cardiaco. A radiografia de torax revelou angulo de Cobb de 70° e o ecocardiograma mostrou
evidéncia de protese mecanica adrtica sem alteracoes.

Discussdo: A avaliacao pré-operatoria deve ter como foco as anormalidades cardiopulmonares.
0 anestesiologista deve estar preparado para uma intubacao potencialmente dificil. O posici-
onamento adequado e o apoio para o membro antes da inducao sao fundamentais para evitar
lesdes nas articulacoes. Profilaxia antibiotica deve ser considerada para endocardite bacteriana
subaguda. O paciente deve ser cuidadosamente posicionado para evitar lesoes das articulacdes.
0 monitoramento cardiovascular é obrigatorio no periodo intraoperatorio: evitar manobras que
podem levar a taquicardia ou hipertensao; controlar a pressao das vias aéreas para evitar pneu-
motoérax e manter uma volemia adequada para diminuir as chances de prolapso, especialmente
em caso de laparoscopia. Nenhum agente anestésico ou técnica demonstrou superioridade no
periodo intraoperatorio. O tratamento adequado da dor no pos-operatorio é de vital importancia
para evitar os efeitos deletérios da hipertensao e da taquicardia.
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Marfan Syndrome: new diagnostic criteria, same anesthesia care? Case report
and review

Abstract

Background: Marfan’s Syndrome (MFS) is a disorder of connective tissue, mainly involving the
cardiovascular, musculoskeletal, and ocular systems. The most severe problems include aor-
tic root dilatation and dissection. Anesthetic management is vital for the improvement on
perioperative morbidity.

Case report: 61-year-old male with MFS, presenting mainly with pectus carinatum, scoliosis,
ectopia lens, previous spontaneous pneumothorax and aortal aneurysm and dissection submitted
to thoracoabdominal aortic prosthesis placement. Underwent routine laparoscopic cholecys-
tectomy due to lithiasis. Important findings on preoperative examination were thoracolumbar
kyphoscoliosis, metallic murmur on cardiac exam. Chest radiograph revealed Cobb angle of 70°.
Echocardiogram showed evidence of aortic mechanical prosthesis with no deficits.

Discussion: Preoperative evaluation should focus on cardiopulmonary abnormalities. The
anesthesiologist should be prepared for a potentially difficult intubation. Proper positioning
and limb support prior to induction is crucial in order to avoid joint injuries. Consider antibiotic
prophylaxis for subacute bacterial endocarditis. The patient should be carefully positioned to
avoid joint injuries. Intraoperatively cardiovascular monitoring is mandatory: avoid maneuvers
that can lead to tachycardia or hypertension, control airway pressure to prevent pneumothorax
and maintain an adequate volemia to decrease chances of prolapse, especially if considering
laparoscopic surgery. No single intraoperative anesthetic agent or technique has demonstra-
ted superiority. Adequate postoperative pain management is vitally important to avoid the
detrimental effects of hypertension and tachycardia.

© 2014 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Published by Elsevier Editora Ltda. This is an
open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-

nc-nd/4.0/).

Introducao

A sindrome de Marfan (SMF) é uma doenca autossomica
dominante causada por uma mutacao do gene FBN1 no cro-
mossomo 15 que codifica a proteina fibrilina. Esse defeito
resulta em um conjunto de expressdes de varios orgaos e
sistemas, as manifestacdes musculoesqueléticas, cardiovas-
culares e oftalmologicas sao as mais observadas.

Sua incidéncia é estimada em 2-3 por 10.000 habitantes.’

Em 2010, a Ghent Nosology foi revisada e os novos crité-
rios de diagndstico substituiram os acordados anteriormente
em 1996. Os sete novos critérios podem levar a um diagnds-
tico e é necessario atender apenas a um dos critérios:?

Na auséncia de uma histéria familiar:

Escore-Z da raiz adrtica >2 + ectopia lentis

Escore-Z da raiz adrtica >2 + mutagcao FBN1

Escore-Z da raiz adrtica >2 +escore sistémico >7 pontos
Ectopia lentis e uma mutacdo FBN1 com patologia aértica
conhecida

DN WN =

Na presenca de uma histéria familiar:

-

Ectopia lentis
Escore sistémico >7
3. Escore-Z da raiz aortica >2

N

Pontos para o escore sistémico:

Sinal de pulso E sinal de polegar =3 (sinal de pulso OU de
polegar=1)

Deformidade pectus carinatum =2 (pectus excavatum ou
assimetria toracica=1)

Deformidade em pé plano=2 (pes planus=1)

Ectasia dural=2

Protrusao acetabular=2

Reducdo da razao do segmento superior/segmento infe-
rior E aumento braco/altura E escoliose leve = 1

Escoliose ou cifose toracolombar =1

Extensao do cotovelo reduzida =1

Caracteristicas faciais (3/5)=1 (dolicocefalia, enof-
talmos, fendas palpebrais com inclinacdao inferolateral,
hipoplasia malar, retrognatismo) estria da pele=1

Miopia >3 dioptrias =1

Prolapso de valvula mitral =0,25

Em 1972, a reducdao da média de expectativa de vida
desses pacientes foi devida a alteracoes do sistema cardio-
vascular, a ruptura de aneurisma aortico foi a principal causa
de mortalidade.® Em 2010 constatou-se que a expectativa
de vida dos pacientes com SMF aumentou >25% desde 1972.
As razbes para justificar esse aumento dramatico podem
incluir os beneficios decorrentes da cirurgia cardiovascular
e a maioria de casos mais brandos devido ao aumento da
frequéncia de diagnostico. A terapia médica (incluindo beta-
blogueadores) também foi associada ao provavel aumento
de sobrevida.*

0 potencial risco de eventos cardiacos e respiratorios em
pacientes com SMF justifica a importancia de uma avaliacdo
pré-anestésica oportuna e abrangente, juntamente com o
uso de técnicas anestésicas mais adequadas.

Os critérios revisados de 2010 classificaram 83% dos paci-
entes com uma mutacao do FBN1 como portadores da SMF,
em comparacao com 89% segundo os critérios mais antigos.>
Ha um nimero de condi¢des do tecido conjuntivo com um
fendtipo semelhante que podem ser confundidas com a
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SMF e as modificacoes recentemente publicadas dos cri-
térios de diagndstico facilitam a diferenciacdo da SMFS
dessas condicdes.® O foco mudou dos sinais musculoesque-
letais para as alteracoes cardiovasculares e oculares. Dessa
forma, a presenca de uma aorta dilatada mais ectopia len-
tis (subluxacao do cristalino) é agora suficiente para fazer
um diagndstico inequivoco de SMF. Nos critérios anteriores,
o envolvimento de um terceiro sistema ou o paciente ter um
membro da familia afetado também era necessario para o
diagnostico.

Relato de caso

Apresentamos o caso de um homem de 61 anos, 105kg,
195cm, com SMF, que atendeu aos seguintes critérios de
diagndstico, de acordo com a nova classificacao:

Auséncia de historia da familia

Escore-Z da raiz adrtica=-1,91 (ndo apresenta critérios)
Pectus carinatum

Escoliose >20°

Sinal de Walker-Murdoch; sinal do polegar (fig. 1), pé
plano valgo (fig. 2)

Aparéncia facial caracteristica

e Aneurisma de aorta toracoabdominal com envolvimento
do segmento ascendente e arco aortico, associado a

Figura 1  Sinal de Murdoch.

Figura 2

Pé plano valgo.

disseccdo tipo B da aorta toracica descendente que
envolve a ascendente, a descendente e o arco aortico.
Submetido a substituicdo supracoronariana e conduto
total da aorta em uma cirurgia inovadora e de alto risco
no Oxford Heart Center’; atualmente, apresenta-se com
disseccdo adrtica tipo A (ascendente e arco), aneurismas
de tronco celiaco, acompanhamento por imagem e ectasia
da artéria iliaca primitiva direita com trombose luminal
parcial

¢ Extracao de lentes devido a ectopia em 1978

e Descolamento de retina em 1993

e Pneumotodrax espontaneo direito em 1999

De acordo com a Ghent Nosology revisada, isso significa
que esse paciente nao atende aos critérios para o diagnos-
tico de SMF.

No entanto, o paciente tem outras comorbidades associ-
adas:

e Insuficiéncia venosa superficial

¢ Episddio inaugural de fibrilacdo atrial em 2009 com con-
versao para o ritmo sinusal apds dose de carga de
amiodarona

o Enfisema pulmonar bilateral associado a efusao pleural

e Alergia a contraste de iodo

e Hipertensao arterial cronica, com grau de NYHA Classe i
para insuficiéncia cardiaca

e Hernioplastia inguinal em 1984

O paciente foi medicado com warfarina (suspensa por
cinco dias antes da internacao, faz terapia ponte com eno-
xaparina em dose terapéutica), omeprazol (20mg.dia™"),
carvedilol (25mg.dia™"), ramipril (5mg.dia™') e losartan
(50 mg.dia™").

O exame fisico revelou FC regular de 70bpm e PA de
128/73 mmHg; cavidade oral com palato arqueado baixo
e ligeira retrognatia, o que antecipou a possibilidade de
intubacao dificil (figs. 3 e 4); distancia entre incisivos >3 cm;
distancia tiromentoniana > 6 cm; Mallampati 1; nenhuma
deformacao ou tumores cervicais; sem limitacées de movi-
mento do pescoco; evidéncia de cifoescoliose toracolombar
em teste de Adams (fig. 5); sons cardiacos preservados com
murmurio metalico devido a protese aortica e som respira-
torio diminuido nas bases com roncos subcrepitantes.

A partir da avaliacao pré-operatoria complementar feita,
o0 estudo analitico ndo mostrou alteracées significativas (Hb
14,4g.dL""; 117.000 plaquetas; INR 1,1; Cr 0,88 mg.dL™"; K*
3,8mmol.L™"); ECG em ritmo sinusal com FC 60 bpm; radi-
ografia de térax com extenso infiltrado hilar, peri-hilar e
reticular bilateral, bem como escoliose toracica, convexa
para a direita, com angulo de Cobb ~70 (fig. 6); testes de
funcao pulmonar com anormalidade mista de moderada a
grave e com teste de provocacao por metacolina negativo;
ecocardiograma com evidéncia de prétese mecanica normo-
funcionante na posicao aortica; ligeira dilatacao biauricular;
spPA aumentada (34 mmHg). A angiografia por TC mostrou a
reconstrucdo do conduto da aorta toracoabdominal, tam-
bém evidente na angiografia feita por RM (figs. 7 e 8).

0 paciente foi submetido a colecistectomia laparoscopica
sob anestesia geral.

O paciente foi pré-medicado oralmente com 25mg de
hidroxizina no dia anterior e 25mg no dia da cirurgia,
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Figura 3 Cavidade oral com palato baixo.

associada a lorazepam no mesmo esquema e enoxaparina
em dose terapéutica (Ultima dose 12 h antes da cirurgia). A
profilaxia antibi6tica foi feita com 2 g de cefazolin v + 80 mg
de gentamicina v e a profilaxia de Ulcera péptica associada
ao estresse com 40 mg de esomeprazol Iv.

Monitoramento com oximetro de pulso, PA ndo invasiva,
eletrocardiograma e capnografia foi iniciado.

Duas linhas Iv periféricas de alto calibre foram garantidos,
com anestesia local (20G MSE e 16G MSE).

A pré-oxigenacao foi feita com 100% de O, por 4 minutos
(min).

A anestesia foi induzida com remifentanil, 200 mg de
propofol e 50mg de rocuronio. O paciente foi ventilado
via mascara facial com 100% de O, por 2 min, antes de ser

Figura4 Cavidade oral com leve retrognatia.

Figura 5 Cifoescoliose toracolombar em teste de Adams.

intubado por laringoscopia direta sem dificuldade (indice
de Cormack-Lehane = 1).

O paciente foi ventilado em volume controlado e a
anestesia foi mantida com perfusao de remifentanil e sevo-
flurano.

Profilaxia de nausea e vomito no pos-operatério foi feita
com 1,25 mg de droperidol e 8 mg de dexametasona.

O procedimento cirlrgico transcorreu sem intercorrén-
cias e durou uma hora.

A reversao do bloqueio neuromuscular foi feita com
2,5mg de neostigmina e 1mg de atropina e a extubacao
transcorreu sem intercorréncias.

Silva, Carlos Alberto Ferreirq C: 1786.0, W: 1901.0

14818 -

Figura 6

Escoliose toracica, convexa para a direita, com
angulo de Cobb de ~70°.
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Figura 7 Angiografia por TC que mostra a reconstrucao do
conduto adrtico toracoabdominal.

A analgesia foi feita com paracetamol, morfina e meta-
mizol (24 mg.dia™").

O paciente recebeu alta no terceiro dia pds-operatorio,
sem queixas ou registro de complicacdes.

Discussao

Os novos critérios de diagnostico da SMF dao mais énfase ao
aneurisma da raiz da aorta e a ectopia lentis, com ou sem

Silva, Carlos Alberto Ferreira C: 800.0, W: 2000.0

24/8/2009, 1:21:29

Figura 8 Angiografia feita por RM.

historia familiar ou teste positivo para o gene FBN1, deixa
as caracteristicas sistémicas em banho-maria.? Esse paci-
ente tinha um escore-Z (ap0s a correcao cirurgica) de -1,99,
apresentava varios pontos sistémicos para o diagnostico de
SMF. O diagnéstico correto é fundamental para a avaliacao
adequada do paciente e para evitar complicacdes previsiveis
e potencialmente fatais, como a ruptura de um aneurisma
da aorta. Os novos critérios de diagnostico, ndo organizados
em sistemas de 6rgaos, reforcam o papel do anestesiologista
na avaliacao cuidadosa dos potenciais 6rgaos envolvidos.

Durante o exame fisico, deve-se estar alerta para os sinais
de insuficiéncia cardiaca congestiva. O estado funcional car-
diovascular precisa ser avaliado, incluindo ECG, cateterismo
cardiaco, imagem de RM e ecocardiografia, como indicado
para avaliar o tamanho da raiz adrtica e a funcao valvu-
lar. Neste relato de caso, o murmurio metalico foi devido
a protese aortica colocada em cirurgia anterior. Contudo,
um ecocardiograma foi feito e revelou uma funcao preser-
vada. Em relacao a fungao pulmonar, os pacientes com SMF
normalmente apresentam doencas pulmonares restritivas,
nao apenas por causa do enfisema subjacente, mas tam-
bém devido as alteragoes musculoesqueléticas que afetam
a expansao toracica.’ O paciente apresentava um grau de
escoliose superior a 20, o que justificou as alteracdes venti-
latorias descritas.

O controle pré-operatorio rigoroso da pressao arterial é
de vital importancia para minimizar as forcas de cisalha-
mento e o estresse da parede da aorta e diminuir o risco de
ruptura ou disseccao da aorta. A manutencao de betablo-
queadores no periodo perioperatorio’ é recomendada para
reduzir a contratilidade miocardica e controlar a tensao da
parede da aorta. No caso de nosso paciente, dada a exis-
téncia de uma protese mecanica adrtica e de um conduto
aortico toracoabdominal, o controle da tensdo da parede
vascular é imperativo, especialmente com a evidéncia de
uma disseccao aortica tipo B cronica. Estudos recentes suge-
rem o beneficio de betabloqueadores vasodilatadores para
controlar a hipertensao em pacientes com SMF."" Os pacien-
tes que precisam de medicamentos adicionais para controlar
a pressao arterial, especialmente aqueles com disseccoes
cronicas, podem ser tratados com um bloqueador do recep-
tor da angiotensina, além de betabloqueador.?

Em pacientes com substituicoes valvares, a profilaxia
antibiotica e a ponte com warfarina devem ser feitas em
tempo til, como neste relato de caso."

O posicionamento adequado e apoio dos membros devem
ser assegurados, considerando a hiperlassitude ligamentar e
o aumento do risco de lesdes articulares.

O anestesiologista deve estar preparado para uma
intubacao potencialmente dificil devido a fatores relaciona-
dos ao palato arqueado, ao retrognatismo e a hiperlassitude
ligamentar,'* que podem levar a luxacdo durante a extensao
do pescoco (coluna cervical, temporomandibular).

O monitoramento cardiovascular intraoperatério é a
preocupacao central: a laringoscopia deve ser feita o
mais suavemente possivel para prevenir a hipertenséo e,
posteriormente, o aumento do risco de disseccao. Outras
manobras ou medicamentos que podem levar a taquicardia
ou hipertensao devem ser evitados. Alteracées na conducao
AV ou disritmias no perioperatério sao comuns, mas nao
foram observadas neste relato de caso. As pressdes ven-
tilatorios devem ser mantidas tao baixas quanto possivel
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para evitar o barotrauma e reduzir o risco de pneumotorax,
especialmente se o paciente tiver diagnostico prévio de
cistos pulmonares. Traqueomalacia foi relatada como
uma complicacdo em potencial." Neste caso, o paciente
tinha uma histoéria de pneumotoérax espontaneo que, em
si, aumenta o risco de um novo pneumotdrax mesmo
com a pleurodese.”” Esse fato, associado a posicdo de
Trendelenburg e ao aumento da pressao intra-abdominal
inerente a cirurgia laparoscopica, aumenta a probabilidade
de desenvolver pneumotérax. Quanto a hidratacdao no
intraoperatoério, o principal objetivo é manter o volume
de sangue para diminuir as chances de prolapso da valvula
mitral e/ou adrtica. Nao ha técnica anestésica que seja
comprovadamente mais eficaz. A inducdo, manutencao e
recuperacao da anestesia e a analgesia no pos-operatoério
sdo feitas a critério do anestesiologista, sempre atento ao
equilibrio cardiovascular.®

Conclusao

A doenca cardiovascular pré-existente e o potencial para
complicagdes cardiovasculares e respiratorias agudas em
pacientes com SMF requerem uma cuidadosa avaliacao pré-
-operatoria e uso de técnica anestésica habil para evitar
complicacdes fatais. O controle da pressdo arterial é o
componente central do manejo no periodo perioperato-
rio. O risco de morbidade e mortalidade no perioperatério,
incluindo morte inexplicada, é alto."”

Os novos critérios revisados restringem os diagnosticos da
SMF em pacientes com fenotipo positivo, mas com minima
dilatacdo da raiz da aorta. Mas as alteracdes fenotipicas,
bem como a dilatacao limitrofe da raiz da aorta, mesmo sem
um diagndstico definitivo, influenciam a conduta do anes-
tesiologista nos periodos perioperatoério e intraoperatoério
como descrito acima.

Por Gltimo, o anestesiologista deve complementar os
novos critérios revisados com a classificacao antiga para evi-
tar morbidade importante no perioperatério em pacientes
que tém diagnostico positivo segundo os critérios anteriores,
mas nao segundo os novos critérios.
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