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Resumo
A sindrome Frank-ter Haar € uma doenca rara caracterizada por multiplas anormalidades esqueléticas, cardiovasculares e dismorfia
facial. Algumas dessas caracteristicas faciais sdo importantes para o anestesiologista prever via aérea dificil. Descrevemos a conduta
anestésica em um menino de 8 anos de idade com sindrome Frank-ter Haar submetido a instrumentacao da coluna por via posterior
para correcao cirlrgica de escoliose. Nesses pacientes, é essencial antever possivel intubacéo dificil no pré-operatorio e estabelecer
todos os preparativos necessarios.
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Introducao

A sindrome Frank-ter Haar (FTHS) é uma doenca autossomica
recessiva rara caracterizada por anormalidades esqueléticas,
cardiovasculares e oculares. As mutacées no gene SH3PXD2B
no cromossomo 5g35." sao o defeito de base mais comum na
FTHS. " A sindrome se caracteriza por anomalias esqueléticas
multiplas, atraso no desenvolvimento e dismorfia facial (mégalo
cornea, achatamento da regido posterior da cabeca, fontane-
las largas, testa proeminente, olhos espacados, olhos proemi-
nentes, bochechas cheias e micrognatia). Muito poucos casos
foram descritos no mundo.’ Algumas dessas caracteristicas sao
importantes para o anestesiologista prever possiveis dificul-
dades durante a inducdo da anestesia e intubacdo. Até onde
temos conhecimento, ha 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 diagnéstico de escoliose. Apos obtencao de consen-
timento informado por escrito dos pais, foi planejada a correcao
cirtrgica de escoliose com instrumentacao por via posterior. O
paciente nasceu por parto cesariana a termo e apresentava o
diagnostico de FTHS. Durante o periodo 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 correcao da fissura labio pala-
tina. Nao havia relatério médico anterior disponivel. Foi diag-
nosticado com insuficiéncia cardiaca. Estava em seguimento em
cardiologia pediatrica e fazendo uso de enalapril 5mg uma vez
ao dia. Apresentava historia de infeccoes de trato respiratorio
frequentes, e a Ultima infeccdo havia sido 15 dias antes com
tosse e escarro purulento, e tratada com antibidtico por 7 dias.

0O exame fisico geral revelou dismorfismo facial tipico,
hipertrofia da gengiva, pectus carinatum e cifoescoliose tora-
colombar. Nos testes de funcao pulmonar foram detectados
gasometria anormal e volumes pulmonares diminuidos devido a
capacidade pulmonar restritiva. O exame do sistema cardiovas-
cular revelou sopro pan-sistolico no apice. O ecocardiograma
mostrou atrio esquerdo dilatado, insuficiéncia de valvula mitral
grave e insuficiéncia da valvula adrtica leve. A unidade de car-
diologia pediatrica sugeriu profilaxia de endocardite infecciosa
com 50 mg/kg de ampicilina e 2 mg/kg de gentamicina. Os
exames laboratoriais pré-operatorios de rotina estavam nor-
mais. A crianca apresentava retrognatia e micrognatia e leve
restricdo nos movimentos do pescoco. Apresentava escore Mal-
lampati grau 3. De acordo com esses achados, foram feitos pre-
parativos para paciente com via aérea dificil, tais como mascara
laringea (ML), video laringoscopio C-MAC Storz DCI (Karl Storz,
Tuttlingen, Alemanha), broncofibroscépio e diferentes tamanhos
de tubos endotraqueais.

Na sala de cirurgia, foi instalada monitorizacdao padrao,
incluindo SpO2, pressao arterial nao-invasiva e eletrocardio-
grama. Subsequentemente, a inducao anestésica foi realizada
com 8% sevoflurano com fluxo de oxigénio de 6 L/min. A ven-
tilacdo com mascara facial foi bem sucedida e a anestesia foi
induzida com 1 mcg/kg de fentanil e 0,6 mg/kg de rocurdnio
por via intravenosa. Inicialmente foi usado video laringoscopio
C-MAC para intubar o paciente, mas nao houve visualizacao de
epiglote ou cordas vocais. Observou-se grau 4 na classificacao de
Cormack-Lehane. Assim, inseriu-se ML Fastrach (numero 3) que
propiciou ventilacao adequada. A crianca apresentava indice de
massa corporal baixo, mas a ML Fastrach (numero 3) foi ade-
quada para a sua via aérea superior. Como o paciente seria ope-
rado em decUbito ventral, era necessario garantir a via aérea

com a intubacao traqueal. O tubo endotraqueal (tamanho 5,0)
foi inserido através da ML Fastrach. A primeira tentativa nao foi
bem-sucedida e resultou em intubacdo do esofago. A seguir, o
paciente foi ventilado e oxigenado através da ML. Dessa vez, a
intubacao endotraqueal foi tentada com tubo endotraqueal com
balonete de tamanho menor, 4,5. A confirmacao da intubacao
endotraqueal foi feita através de capnografo e ausculta. A anes-
tesia foi mantida com oxigénio/ar e infusdes de remifentanil e
propofol. Procedeu-se a insercdo de cateteres na artéria femo-
ral esquerda e na veia femoral direita. O paciente foi colocado
em decubito ventral para a instrumentacao 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 acido tranexamico,
seguida por infusdao continua 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 monitorizacdo da gasometria san-
guinea. O paciente recebeu transfusao de 25 ml/kg de suspen-
sdao de hemacias pediatricas (~525 ml) e 15 ml/kg de plasma
fresco congelado. O débito urinario foi 230 mL. Para prevenir
edema de vias aéreas, a crianca 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 ventilacdo mecanica. A traqueia foi
extubada sem complicacdes apos 5 dias da admissao a unidade
de terapia intensiva. Analgesia pos-operatoria foi controlada
pelo paciente com uso de morfina intravenosa. A intensidade
autorrelatada de dor foi avaliada por Escala de Avaliacao Numé-
rica de 0 a 10. Nao houve evento ou alteracao digno de nota no
periodo pos-operatorio. O paciente foi transferido a clinica do
servico de ortopedia e traumatologia. Recebeu alta para casa no
décimo dia do pos-operatorio.

Discussao

FTHS é sindrome congénita que afeta principalmente o sistema
esquelético e apresenta caracteristicas oculares e faciais. Foi
descrita por Frank e Ter Haar em 1973.% As anormalidades mais
comuns associadas a FTHS sao braquidactilia, hipertelorismo,
dorso nasal alargado, boca larga, e depressao no dorso nasal.
Anomalias do sistema esquelético como alteracées nos 0ssos
metacarpianos, cifose, escoliose, osteolise e corpos vertebrais
em bico foram descritos. O achado ocular mais comum é mégalo
cornea com ou sem glaucoma.' Problemas cardiacas como pro-
lapso de valvula mitral ou outros defeitos cardiacos congénitos
podem estar presentes. Anomalias maxilodentarias tais como
prognatismo mandibular, crescimento excessivo gengival, ou
perda prematura de dentes podem ser observadas.?

Embora o paciente apresentasse multiplos defeitos cardia-
cos congénitos, a saber defeito do septo atrial, defeito do septo
ventricular e duto arterioso patente, era, para nos anestesiolo-
gistas, a anatomia da via aérea superior responsavel por intu-
bacao traqueal dificil uma das caracteristicas do paciente que
mais nos desafiava. Além disso, devido a grave cifoescoliose,
0 paciente apresentava doenca pulmonar restritiva que exigiu
0 seguimento pds-operatério em unidade de terapia intensiva.

Neste caso, prever intubacéo dificil no exame pré-operato-
rio foi crucial. O primeiro passo foi preparar uma grande varie-
dade de dispositivos para a intubacao traqueal. De acordo com o
2015 Difficult Airway Society Guideline, se a intubacao traqueal
falha com laringoscopia, o segundo passo € a colocacao de dis-
positivo de via aérea supra glotico. Apos insercao do dispositivo
supra glotico de via aérea, seguem-se quatro opcoes: (i) acordar
o paciente, (ii) intubar a traqueia via dispositivo supra glético
de via aérea, (iii) prosseguir sem intubar a traqueia, ou (iv) tra-



queostomia/cricotiroidotomia.* No caso apresentado, quando
ndao conseguimos obter a imagem pelo video laringoscopio
C-MAC, seguindo o Difficult Airway Society Guideline, passamos a
segunda etapa e inserimos a ML Fastrach no paciente. A traqueia
foi entao intubada com o tubo traqueal sendo inserido via ML. Em
outro caso relatado por Tommasino et al (2018), foi encontrada
intubacao dificil em crianca com a mesma sindrome.* No artigo,
a crianca era um menino de 5 anos de idade submetido a restau-
racao de dente sob anestesia geral. Apresentava micrognatia,
palato arqueado e cifose. Havia naquele caso documentacao de
intubacao traqueal dificil aos 4 anos de idade, assim os autores
prepararam-se para intubacao potencialmente dificil. No nosso
caso, o paciente era um menino de 8 anos submetido a cirurgia
de escoliose com instrumentacao por via posterior. A amplitude
de movimentacao cervical era limitada, e o paciente também
apresentava retrognatia e micrognatia. Os achados do exame
cardiologico nas duas criancas eram semelhantes. Em ambos
0s casos, apos inducao com sevoflurano, os pacientes puderam
ser ventilados com mascara. Apos essa etapa, nos dois casos, a
video laringoscopia mostrou classificacdo Cormack-Lehane grau
4. A seguir, Tommasino et al preferiram intubar o paciente como
broncofibroscopio, enquanto nos intubamos o paciente passando
o tubo através da ML Fastrach.?

Como € de conhecimento geral, cirurgias de grande porte
para escoliose geralmente causam perda importante de sangue.
Nao existem diretrizes definitivas para pacientes que apre-
sentam sangramento significativo durante o perioperatorio. A
Sociedade Americana de Anestesiologia sugere o uso de hemo-
globina inferior a 8,0 g/dl como um dos critérios dos protocolos
de transfusao de sangue restritiva em adultos, mas excluiram
lactentes, neonatos e criancas com menos de 35-kg.® A crianca
era um menino de 21kg e nao havia sugestdes definitivas de
limiares para transfusao 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 intraoperato-
rio ativo em paciente com sindrome pouco conhecida e com
anomalias cardiacas.

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

e sindrome pouco conhecida a0 mesmo tempo. Nesses pacien-
tes, é essencial antecipar a ocorréncia de possivel dificuldade
de intubacdo antes da cirurgia e fazer todos os preparativos
necessarios. Sangramento também é um importante problema
durante a correcado cirurgica de escoliose. Além disso, crian-
cas com FTHS sao um desafio para o anestesiologista devido a
potenciais problemas cardiacos e doenca pulmonar restritiva. E
importante a realizacao de consultas pré-operatoérias com médi-
cos especialistas, e suas recomendacdes sobre o paciente devem
ser consideradas.
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