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Abstract
Background and objectives: Epidural Volume Extension (EVE) involves instillation of normal
saline into the epidural space soon after an intrathecal injection, with the aim to augment the
sensory block height. Its clinical relevance lies in the possibility of using reduced intrathecal
dose and yet achieving the desired sensory block level. Intrathecal dose is a known determinant
of the level of sensory block. Whether EVE is dependent on intrathecal dose is not known.
Methods: We conducted a randomized, controlled, double-blind study to compare the maxi-
mum sensory level (Smax) achieved with or without application of EVE to two different reduced
intrathecal doses. Eighty four adult male patients of ASA status I or II with body weight between
50---70 kg and height in the range of 150---180 cm, scheduled for orthopedic lower limb surgery
using combined spinal epidural anesthesia were randomized to receive, either intrathecal dose
(5 or 8 mg) with or without EVE, in accordance to group allocation.
Results: Smax was lowered by application of EVE to 5 mg intrathecal bupivacaine (T8.9±4.3 vs.
T6.4±1.9 with and without EVE respectively; p = 0.030). Smax was similar when EVE was applied
to 8 mg intrathecal bupivacaine than without it (T5.8±1.8 vs. T6.4±2.2 respectively; p = 0.324).
Conclusion: EVE should not be applied to 5 mg plain bupivacaine during a combined spinal epidu-
ral block in patients undergoing lower limb orthopedic surgery as it may result in a decrease in
the maximum sensory level.
© 2020 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/).
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Resumo
Introdução e objetivo: O Delírio do Despertar da anestesia (DD), especialmente em crianças, é 
caracterizado por confusão mental, irritabilidade, desorientação e choro inconsolável. O DD 
prolonga permanência na Sala de Recuperação Pós-Anestésica (SRPA) e, aumenta a preocupa-
ção e a ansiedade dos pais. O objetivo do presente estudo foi determinar a efetividade e segu-
rança de uma dose baixa de clonidina para prevenção de DD em crianças submetidas a amigda-
lectomia/adenotonsilectomia sob anestesia com sevoflurano.
Métodos: O estudo clínico duplo-cego randomizado foi realizado entre Novembro de 2013 e Ja-
neiro de 2014. Foram incluídas 62 crianças com idade entre 2 e 12 anos, programadas para amig-
dalectomia/adenotonsilectomia e classificadas pela American Society of Anesthesiologists (ASA) 
em estado físico I/II. Os participantes foram aleatoriamente divididos e 29 receberam clonidina 
1 μg.kg-1 intravenosa, enquanto 33 constituíram o grupo controle que não recebeu clonidina. A 
anestesia foi induzida e mantida com sevoflurano. Pacientes com alteração do estado de consci-
ência, déficit neurológico, antecedente de alergia à dipirona e em uso de outros fármacos como 
agentes pré-anestésicos foram excluídos. O desfecho primário foi a presença de DD nos primeiros 
20 minutos na SRPA, conforme avaliação por meio da escala PAED (Pediatric Anesthesia Emergen-
ce Delirium). Para a análise dos dados, foram utilizados os testes Qui-Quadrado e exato de Fisher, 
conforme apropriado, obedecendo um nível de significância de 5%. Foram calculados Razão de 
Risco (RR) e respectivos Intervalos de Confiança de 95% (95% IC).

ESTUDO CLÍNICO

Cuidado anestésico em cirurgia de escoliose em paciente 
pediátrico com síndrome Frank-ter Haar: relato de caso
Basaran Irem, Gozubuyuk Ezgi, Canbolat Nur, Edipoglu Ipek S e Buget Mehmet I.

Department of Anesthesiology, Istanbul Medical Faculty Hospital, Istanbul, Turquia.

*Autor correspondente: Nur Canbolat, MD: (drnurekiz@gmail.com)

Resumo
A síndrome Frank-ter Haar é uma doença rara caracterizada por múltiplas anormalidades esqueléticas, cardiovasculares e dismorfia 
facial. Algumas dessas características faciais são importantes para o anestesiologista prever via aérea difícil. Descrevemos a conduta 
anestésica em um menino de 8 anos de idade com síndrome Frank-ter Haar submetido a instrumentação da coluna por via posterior 
para correção cirúrgica de escoliose. Nesses pacientes, é essencial antever possível intubação difícil no pré-operatório e estabelecer 
todos os preparativos necessários.
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Introdução

A síndrome Frank-ter Haar (FTHS) é uma doença autossômica 
recessiva rara caracterizada por anormalidades esqueléticas, 
cardiovasculares e oculares. As mutações no gene SH3PXD2B    
no cromossomo 5q35.1 são o defeito de base mais comum na 
FTHS. 1 A síndrome se caracteriza por anomalias esqueléticas 
múltiplas, atraso no desenvolvimento e dismorfia facial (mégalo 
córnea, achatamento da região posterior da cabeça, fontane-
las largas, testa proeminente, olhos espaçados, olhos proemi-
nentes, bochechas cheias e micrognatia). Muito poucos casos 
foram descritos no mundo.1 Algumas dessas características são 
importantes para o anestesiologista prever possíveis dificul-
dades durante a indução da anestesia e intubação. Até onde 
temos conhecimento, há raros relatos de anestesia em paciente        
com FTHS.

Relato de caso

Um menino de oito anos de idade, pesando 21 kg foi internado no 
hospital com diagnóstico de escoliose. Após obtenção de consen-
timento informado por escrito dos pais, foi planejada a correção 
cirúrgica de escoliose com instrumentação por via posterior. O 
paciente nasceu por parto cesariana a termo e apresentava o 
diagnóstico de FTHS. Durante o período neonatal foram detec-
tados defeito de septo atrial, defeito de septo ventricular e duto 
arterioso patente. Apresentava fissura labial, fissura palatina e 
pé equino. Havia sido submetido a cirurgia para fechamento do 
defeito do septo ventricular e correção da fissura lábio pala-
tina. Não havia relatório médico anterior disponível. Foi diag-
nosticado com insuficiência cardíaca. Estava em seguimento em 
cardiologia pediátrica e fazendo uso de enalapril 5 mg uma vez 
ao dia. Apresentava história de infecções de trato respiratório 
frequentes, e a última infecção havia sido 15 dias antes com 
tosse e escarro purulento, e tratada com antibiótico por 7 dias.

O exame físico geral revelou dismorfismo facial típico, 
hipertrofia da gengiva, pectus carinatum e cifoescoliose tora-
colombar. Nos testes de função pulmonar foram detectados 
gasometria anormal e volumes pulmonares diminuídos devido a 
capacidade pulmonar restritiva. O exame do sistema cardiovas-
cular revelou sopro pan-sistólico no ápice. O ecocardiograma 
mostrou átrio esquerdo dilatado, insuficiência de válvula mitral 
grave e insuficiência da válvula aórtica leve. A unidade de car-
diologia pediátrica sugeriu profilaxia de endocardite infecciosa 
com 50 mg/kg de ampicilina e 2 mg/kg de gentamicina. Os 
exames laboratoriais pré-operatórios de rotina estavam nor-
mais. A criança apresentava retrognatia e micrognatia e leve 
restrição nos movimentos do pescoço. Apresentava escore Mal-
lampati grau 3. De acordo com esses achados, foram feitos pre-
parativos para paciente com via aérea difícil, tais como máscara 
laríngea (ML), vídeo laringoscópio C-MAC Storz DCI (Karl Storz, 
Tuttlingen, Alemanha), broncofibroscópio e diferentes tamanhos 
de tubos endotraqueais.

Na sala de cirurgia, foi instalada monitorização padrão, 
incluindo SpO2, pressão arterial não-invasiva e eletrocardio-
grama. Subsequentemente, a indução anestésica foi realizada 
com 8% sevoflurano com fluxo de oxigênio de 6 L/min. A ven-
tilação com máscara facial foi bem sucedida e a anestesia foi 
induzida com 1 mcg/kg de fentanil e 0,6 mg/kg de rocurônio 
por via intravenosa. Inicialmente foi usado vídeo laringoscópio 
C-MAC para intubar o paciente, mas não houve visualização de 
epiglote ou cordas vocais. Observou-se grau 4 na classificação de 
Cormack-Lehane. Assim, inseriu-se ML Fastrach (número 3) que 
propiciou ventilação adequada. A criança apresentava índice de 
massa corporal baixo, mas a ML Fastrach (número 3) foi ade-
quada para a sua via aérea superior. Como o paciente seria ope-
rado em decúbito ventral, era necessário garantir a via aérea 

com a intubação traqueal. O tubo endotraqueal (tamanho 5,0) 
foi inserido através da ML Fastrach. A primeira tentativa não foi 
bem-sucedida e resultou em intubação do esôfago. A seguir, o 
paciente foi ventilado e oxigenado através da ML. Dessa vez, a 
intubação endotraqueal foi tentada com tubo endotraqueal com 
balonete de tamanho menor, 4,5. A confirmação da intubação 
endotraqueal foi feita através de capnógrafo e ausculta. A anes-
tesia foi mantida com oxigênio/ar e infusões de remifentanil e 
propofol. Procedeu-se à inserção de cateteres na artéria femo-
ral esquerda e na veia femoral direita. O paciente foi colocado 
em decúbito ventral para a instrumentação por via posterior 
da coluna. Potenciais evocados somatossensoriais e potenciais 
evocados motores foram monitorados durante a cirurgia. Foi 
administrada dose inicial de 10 mg/kg de ácido tranexâmico, 
seguida por infusão contínua de 1 mg/kg/h até o fechamento 
da pele. Durante a cirurgia, tivemos por objetivo manter o valor 
limiar de Hb em 8 g/dl com monitorização da gasometria san-
guínea. O paciente recebeu transfusão de 25 ml/kg de suspen-
são de hemácias pediátricas (~525 ml) e 15 ml/kg de plasma 
fresco congelado. O débito urinário foi 230 mL. Para prevenir 
edema de vias aéreas, a criança recebeu 20 mg de metilpredni-
solona. A cirurgia durou 6 horas. Antes do fim da cirurgia foram 
administrados por via intravenosa 15 mg/kg de paracetamol, 
1 mg/kg de tramadol e 0,1 mg/kg de morfina. O paciente foi 
encaminhado para a unidade de terapia intensiva com traqueia 
intubada para suporte de ventilação mecânica. A traqueia foi 
extubada sem complicações após 5 dias da admissão à unidade 
de terapia intensiva. Analgesia pós-operatória foi controlada 
pelo paciente com uso de morfina intravenosa. A intensidade 
autorrelatada de dor foi avaliada por Escala de Avaliação Numé-
rica de 0 a 10. Não houve evento ou alteração digno de nota no 
período pós-operatório. O paciente foi transferido à clínica do 
serviço de ortopedia e traumatologia. Recebeu alta para casa no 
décimo dia do pós-operatório.

Discussão

FTHS é síndrome congênita que afeta principalmente o sistema 
esquelético e apresenta características oculares e faciais. Foi 
descrita por Frank e Ter Haar em 1973.2 As anormalidades mais 
comuns associadas à FTHS são braquidactilia, hipertelorismo, 
dorso nasal alargado, boca larga, e depressão no dorso nasal. 
Anomalias do sistema esquelético como alterações nos ossos 
metacarpianos, cifose, escoliose, osteólise e corpos vertebrais 
em bico foram descritos. O achado ocular mais comum é mégalo 
córnea com ou sem glaucoma.1 Problemas cardíacas como pro-
lapso de válvula mitral ou outros defeitos cardíacos congênitos 
podem estar presentes. Anomalias maxilodentárias tais como 
prognatismo mandibular, crescimento excessivo gengival, ou 
perda prematura de dentes podem ser observadas.3

Embora o paciente apresentasse múltiplos defeitos cardía-
cos congênitos, a saber defeito do septo atrial, defeito do septo 
ventricular e duto arterioso patente, era, para nós anestesiolo-
gistas, a anatomia da via aérea superior responsável por intu-
bação traqueal difícil uma das características do paciente que 
mais nos desafiava. Além disso, devido à grave cifoescoliose, 
o paciente apresentava doença pulmonar restritiva que exigiu 
o seguimento pós-operatório em unidade de terapia intensiva. 

Neste caso, prever intubação difícil no exame pré-operató-
rio foi crucial. O primeiro passo foi preparar uma grande varie-
dade de dispositivos para a intubação traqueal. De acordo com o 
2015 Difficult Airway Society Guideline, se a intubação traqueal 
falha com laringoscopia, o segundo passo é a colocação de dis-
positivo de via aérea supra glótico. Após inserção do dispositivo 
supra glótico de via aérea, seguem-se quatro opções: (i) acordar 
o paciente, (ii) intubar a traqueia via dispositivo supra glótico 
de via aérea, (iii) prosseguir sem intubar a traqueia, ou (iv) tra-



queostomia/cricotiroidotomia.4 No caso apresentado, quando 
não conseguimos obter a imagem pelo vídeo laringoscópio 
C-MAC, seguindo o Difficult Airway Society Guideline, passamos à 
segunda etapa e inserimos a ML Fastrach no paciente. A traqueia 
foi então intubada com o tubo traqueal sendo inserido via ML. Em 
outro caso relatado por Tommasino et al (2018), foi encontrada 
intubação difícil em criança com a mesma síndrome.3 No artigo, 
a criança era um menino de 5 anos de idade submetido a restau-
ração de dente sob anestesia geral. Apresentava micrognatia, 
pálato arqueado e cifose. Havia naquele caso documentação de 
intubação traqueal difícil aos 4 anos de idade, assim os autores 
prepararam-se para intubação potencialmente difícil. No nosso 
caso, o paciente era um menino de 8 anos submetido a cirurgia 
de escoliose com instrumentação por via posterior. A amplitude 
de movimentação cervical era limitada, e o paciente também 
apresentava retrognatia e micrognatia. Os achados do exame 
cardiológico nas duas crianças eram semelhantes. Em ambos 
os casos, após indução com sevoflurano, os pacientes puderam 
ser ventilados com máscara. Após essa etapa, nos dois casos, a 
vídeo laringoscopia mostrou classificação Cormack-Lehane grau 
4. A seguir, Tommasino et al preferiram intubar o paciente como 
broncofibroscópio, enquanto nós intubamos o paciente passando 
o tubo através da ML Fastrach.3

Como é de conhecimento geral, cirurgias de grande porte 
para escoliose geralmente causam perda importante de sangue. 
Não existem diretrizes definitivas para pacientes que apre-
sentam sangramento significativo durante o perioperatório. A 
Sociedade Americana de Anestesiologia sugere o uso de hemo-
globina inferior a 8,0 g/dl como um dos critérios dos protocolos 
de transfusão de sangue restritiva em adultos, mas excluíram 
lactentes, neonatos e crianças com menos de 35-kg.5 A criança 
era um menino de 21kg e não havia sugestões definitivas de 
limiares para transfusão para esse grupo de pacientes. Prefe-
rimos um limiar de hemoglobina um pouco mais alto de 8,0 g/
dl porque nos confrontamos com sangramento intraoperató-
rio ativo em paciente com síndrome pouco conhecida e com                           
anomalias cardíacas.

Existem poucos artigos sobre cuidado anestésico em crian-
ças com FTHS, mas esta foi uma das mais desafiadoras porque 
estávamos frente a uma cirurgia para escoliose de grande porte 

e síndrome pouco conhecida ao mesmo tempo. Nesses pacien-
tes, é essencial antecipar a ocorrência de possível dificuldade 
de intubação antes da cirurgia e fazer todos os preparativos 
necessários. Sangramento também é um importante problema 
durante a correção cirúrgica de escoliose. Além disso, crian-
ças com FTHS são um desafio para o anestesiologista devido a 
potenciais problemas cardíacos e doença pulmonar restritiva. É 
importante a realização de consultas pré-operatórias com médi-
cos especialistas, e suas recomendações sobre o paciente devem 
ser consideradas.
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