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Artigo de Revisao

Anestesia e Sindrome de Down

M. V. M. Maranhdo*, M. H. C. Maranh&o’® & V. V. Coelho, TSA®

Maranhdo M V M, Maranhdo M H C, Coelho V V — Anesthesia and Down’s syndrome.

The authors presented a review of Down’'s syndrome and its genetic classification, characteristics and
diagnosis. The main cardiopulmonary, digestive, hematologic and endocrine alterations are described.

They even underline the immunologic and enzymatic aspects of the syndrome and the major problems

related to anesthetic drugs and techniques.
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Anestesia e sindrome de Down

Os distdrbios cromossémicos ocorrem com uma
frequéncia de aproximadamente 1:1.000 recém-
nascidos vivos. Entre estes destaca-se pela sua
frequéncia a sindrome de Down (Trissomia do
Cromossoma 21) numa propor¢cdo de 1 para 600
recém-nascidos vivos. De acordo com 0s aspectos
citolégicos e de aconselhamento genético pode-
mos classificar a sindrome de Down em trés
tipos':

Tipo 1: Trissomia livre do Cromossoma 21: E o
tipo mais freqiiente, com 87% dos casos. Tem
relacdo com a idade materna. A mulher com até
19 anos tem probabilidade de 0,6 em 100
recém-nascidos vivos de ter um filho com Trisso-
mia do Crornossoma 21. Esta probabilidade vai
aumentando com a idade, atingindo 45 em 100
recém-nascidos vivos na mulher acima de 45
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anos®’. Quando a ndo-disjungdo ocorre em casais
jovens, esta pode ser tanto no 6vulo como no
espermatozoide. Na Trissomia livre a chance de
recidiva € muito pequena: 1 a 2%.

Tipo 2: Mosaicismos: Representa 7% das crian-
¢as com sindrome de Down. Neste caso, 0 erro
cromossdmico ndo se originou nos progenitores e
sim posteriormente a fecundagéo.

A chance de recidiva é de 1 a 2%,

Tipo 3: Translocacdo: 6% dos bebés com
sindrome de Down. Sua deteccdo € importante,
pois dependendo do tipo de translocacdo e em
qual dos progenitores ocorre, existe o risco de
recorréncia de 10 a 100% dos casos.

A elevada mortalidade nos recém-nascidos e
lactentes, portadores desta sindrome, é decorrente
de cardiopatias congénitas. O desenvolvimento das
técnicas de cirurgia cardiaca, com circulagdo extra-
corpérea e hipotermia profunda, possibilitou a
correcdo desses defeitos na maioria desses recém-
nascidos e lactentes, diminuindo marcantemente a
mortalidade®. Atualmente existem cerca de
100.000 portadores de sindrome de Down nos
Estados Unidos®. Além disso, os modernos méto-
dos de estimulacdo fisica e mental permitiram
uma melhora acentuada no desenvolvimento des-
ses bebés, facilitando sua integracdo ao meio
social. A literatura é escassa com relacdo a
sindrome de Down e anestesia. Hoje em dia ndo é
tdo infrequente realizarmos uma anestesia huma
crianca com Trissomia do Cromossoma 21. O
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objetivo deste artigo foi realizar uma revisdo das
alteracdes morfolégicas e funcionais, que ocorrem
nos diferentes sistemas organicos desses bebés,
principalmente 0s de maior interesse para o

anestesiologista.

Diagnéstico da Sindrome de Down

A crianca portadora desta sindrome, e que vai
se submeter a um ato anestésico-cirdrgico, ja se
encontra com diagnéstico. Entretanto, nas crian-
¢as muito pequenas e em locais onde inexistem
profissionais especializados em Genética Médica,
isto pode ndo ocorrer. Durante a visita pré-anesté-
sica pode o anestesiologista suspeitar desta sindro-
me e solicitar outra opinido.

Os sinais e sintomas mais frequentes sao fendas
palpebrais obliquas, microcefalia, braquicefalia,
orelhas pequenas, excesso de pele na nuca, pregas
epicanticas  (olhos), manchas de Brushfield
(olhos), ponte nasal achatada, perfil plano, choro
caracteristico (mascara facial), lingua protusa,
pélvis displasica, méos pequenas e largas, clinodac-
tilia do 5° quirodéctilo, prega simiesca, derma-
toglifos tipicos, prega vertical entre o 1° e 2°
pododéctilos e hipotonia muscular. A confirma-
¢do final da sindrome de Down é feita através do
cariétipo’.

AlteracBes na cabeca, pescoco e extremidades

O pescoco relativamente curto e a lingua
aumentada e protusa podem dificultar as mano-
bras de intubacdo tragueal. Os dentes apresen-
tam-se, na maioria, com aspecto, forma e consis-
téncia anormais, devendo-se realizar a laringosco-
pia de maneira suave e  atraumatica®. Uma
complicagdo  pouco frequente (12%), mas que
merece atencdo, e o deslocamento atlanto-occipi-
tal, porque ocorrendo a nivel de coluna cervical,
pode ter sua mMorbidade aumentada durante a
laringoscopia e intubacdo traqueal® .

Em caso de se realizar intubacdo nasotraqueal,
€ importante salientar que estes bebés quando
comparados com as outras criangas apresentam
uma maior incidéncia de atresia coanal e hipertro-
fia adenoidal e tonsilar.

A protecdo dos olhos durante o ato anestésico-
cirirgico é importante devido a maior frequéncia
de disturbios oculares, tais como estrabismo e
opacificacdo do cristalino’.

Pode-se encontrar dificuldades em realizar a
puncdo venosa, devido ao maior desenvolvimento
do tecido adiposo, podendo ser necessaria a
canulizacdo de uma veia central, apés anestesia
local e sedacdo’. Se este procedimentos for reali-
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zado deve-se iniciar antibioticoterapia profilatica,
visto que estes bebés apresentam certo grau de
deficiéncia imunoldgica.

Quando da fixacdo dos membros na mesa
cirirgica, esta deve ser realizada suavemente para
evitar lesBes de nervos, articulagbes e ossos, devido

a hipotonia muscular.
AlteracBes cardiovasculares

E importante o conhecimento da fisiopatologia
das cardiopatias congénitas mais frequentes nas
criancas portadoras de Trissomia do Cromossoma
21. Vimos que 60% dos recém-nascidos e lacten-
tes com sindrome de Down morrem devido a
alteracBes congénitas no sistema cardiovascular.
As lesbBes cardiacas mais comuns sdo: defeito do
coxim endocérdico (40%), comunica¢do interven-
tricular (27%), persisténcia do canal arterial (12%)
e tetralogia de Fallot (8%). Todas essas patolo-
gias, com exce¢do da Tetralogia de Fallot, aumen-
tam o fluxo sangiineo pulmonar, podendo com-
plicar com doenga vascular pulmonar, que pode
ocorrer mesmo sem cardiopatia associada, devido
a hipoxemia crénica secundéaria a infeccdo pul-
monar crdnica, hipoventilagcdo devido a hipotonia
muscular e apnéia obstrutiva durante o sono’. A
corre¢do cirlrgica precoce evitard a hipertenséo
pulmonar grave por hiperresisténcia, com resulta-
dos menos satisfatérios. Estas corre¢cdes sdo feitas
atualmente com grande sucesso, ndo apresentando
0os portadores desta sindrome risco anestésico-ci -
rargico maior que as demais criancas’.

Estas criancas cardiopatas fazem uso de digitali-
cos, diuréticos entre outras drogas, devendo-se
estar atento para interagdo com o0s anestésicos.

As criancas nao-cardiopatas apresentam durante
a anestesia grande estabilidade do ritmo e fre-
guéncia cardiaca e pressdo arterial, apesar de esta
Gltima ser, geralmente, mais baixa do que a
esperada na respectiva faixa etéaria.

AlteragBes do sistema respiratorio

Com relacdo ao sistema respiratério deve ser
enfatizado que estas criancas apresentam uma
laringe com menor didmetro quando comparadas
aos bebés ndo-trissdmicos. Deve-se ter em maos
guando da intubacdo traqueal, tubos de varios
calibres, com balonetes de baixa pressdo para
evitar traumas na laringe, com graves repercus-
sBes. Existe um aumento na incidéncia de esteno-
se subglética congénita, devido a pequena &rea
subglotica®. Ocorre ainda aumento na freqliéncia
de infeccdo respiratéria, provavelmente devido a
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um aumento no nivel da enzima superoxido
dismutase. Esta enzima inativa os radicais de
superéxido, que sdo normalmente ativos, naquelas
pessoas com defesas contra infecgcdes”’. Deve
ser mencionada a ocorréncia de traqueomal4cia
associada a esta sindrome °. Estas criancas, guan-
do ndo tratadas convenientemente de suas cardio-
patias congénitas, evoluem com insuficiéncia res-
piratéria, sendo este um fator importante no
aumento da morbidade e mortalidade pdés-cirdr-
gica cardiaca. Do ponto de vista pés-anestésico,
ocorre com maior frequéncia nestes bebés estritor
laringeo pés-extubacdo, principalmente em intuba-
¢bes prolongadas.

O tratamento deve ser realizado com esterdides
mais nebulizacdo e quando necessario reintuba-
¢cdo com tubo de menor calibre’.

AlteracBes do sistema digestivo

As alterac6es do sistema digestivo S&o infre-
quentes. E relatado aumento da incidéncia de
atresia duodenal “*. Figado aumentado e doloro-
so pode ser encontrado associado a insuficiéncia
cardiaca.

AlteragBes hematolégicas e enddcrinas

Policitemia com hematdcrito acima de 70% é
frequente em recém-nascidos. Sao descritos casos
em que o hematdcrito é superior a 88%°. Os
leucécitos sdo normais em namero, porém o0s
granulocitos sdo, em sua maioria, estrutural e
funcionalmente anormais®. Através de anticorpos
tireoidianos mostrou-se que a funcdo tireoidiana
nas criangas e normal. Nos adultos ha alta
incidéncia (50%) de hipofuncéo tireoidiana’.
Niveis de cortisol sdo normais, porém a resposta
da adrenal ao ACTH é subnormal.

Altera¢gBes imunolégicas e enzimaticas

A deficiéncia imunolégica é um problema
especial .

O sistema imunolégico time-dependente é mais
severamente deprimido que o humoral (mediado
pelas células Beta)’.

Os niveis de gamaglobulina sérica s&do acima
do normal. A resposta do anticorpo a determina-
dos antigenos estd diminuida®. Técnica anestésica
0 mais asseéptica possivel é de fundamental impor-
tdncia nessas crianc¢as.

Existe anormalidade no metabolismo das cate-
colaminas. O significado da baixa excrecdo de
epinefrina livre ou conjugada ndo e claro, mas
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pode explicar a pobre resposta ao estresse vista
nessas criangas.

As anormalidades no metabolismo da serotonina
tém grande significado clinico na etiologia da
marcante hipotonia verificada nesses bebés. Esta
hipotonia tem sido melhorada, com o em-
prego da 5-hidroxitriptamina. Entretanto esta droga
apresenta efeitos colaterais, tais como voémito,
diarréia, opistétono, hipertensdo e rubor cutaneo,
gue podem ser severos, diminuindo de intensidade
com a reducdo da dose.

Sindrome de Down e drogas e técnicas anestésicas

As drogas utilizadas na medicagdo pré-anestési-
ca ndo apresentam nenhum efeito anormal nessas
criancas. Tem sido descrita resposta exacerbada
ao emprego de atropina, podendo ser esta reacdo
idiossincrasica freqiéntemente fatal’. Entretanto
Wark® utilizando doses de  20ug. kg' e
12pg. kg*™ muscular e/ou 10 pg. kg'venoso nédo
encontrou diferencas estatisticamente significati-
vas entre grupos trissdmicos e grupos-controle.
Vale ressaltar que estas criangas apresentam inten-
sa sialorréia. No que se refere & medicacéo
pré-anestésica, vale salientar que essas criangas séo
extremamente doceis, aceitando facilmente medi-
cacado de uso oral. A presenca dos pais até o
adormecer é importante, devido a forte ligacao
emocional entre os mesmos. Nos trabalhos consul-
tados ndo existe nenhuma resposta anormal com
o emprego das diversas técnicas e drogas de
inducdo e manutencdo da anestesia, como tiopen-
tal, quetamina, N,O, halotano, metoxiflurano e
relaxantes musculares’. Em virtude das alteractes
cardiovasculares e respiratdrias congénitas, acredi-
tamos que as técnicas de anestesia regional, tais
como bloqueio do plexo braquial, analgesia peri-
dural, lombar e sacra, além da raquianalgesia,
apresentam excelente indicacdo nessas criangas,
tendo inclusive sido enfatizado o emprego do blo-
gueio subaracnéideo em criangas de alto risco e, en-
tre estas, as portadores da sindrome de Down, em
recente publicacdo no exterior’.

Do mesmo modo que quando do adormecer, o
acordar dessas criancas sera muito mais tranquilo,
na presenca dos genitores.

Os autores concluem que as criangas com
sindrome de Down toleram muito bem as técni-
cas e drogas anestésicas utilizadas atualmente. E
necessario, entretanto, que o anestesiologista este-
ja familiarizado com as altera¢des funcionais e
morfolégicas que podem ocorrer nesses bebés,
para que posse conduzir da melhor maneira
possivel a sua técnica anestésica.
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Maranhdo MVM, Maranhdo MHC, Coelho VV
-Anestesia e sindrome de Down.

Os autores apresentam uma revisdo sobre a
sindrome de Down, sua classificacdo genética, ca-
racteristicas e o diagnéstico. As principais altera-
¢bes cardiopulmonares, digestivas, hematolégicas e
endécrinas sdo descritas. Chamam ainda a atencgéo
para os aspectos imunoldgicos e enziméticos da
sindrome e os principais problemas relacionados a
drogas e técnicas anestésicas.

Unitermos: ANESTESIA; SINDROMES: Down

Maranhdo MVM, Maranhdo M H C, Coelho V V
— Anestesia y sindrome de Down.

Los autores presentan una revisién acerca del
sindrome de Down, su clasificacién genética, ca-
racteristicas y el diagnéstico. Las principales alte-
raciones cardiopulmonares, digestivas, hematol6gi-
cas y endécrinas son también descritas. También
[laman la atencion para los aspectos inmunolo6-
gicos y enzimaticos del sindrome, junto con los
principales problemas relacionados a las drogas y
técnicas anestésicas.

-

REFERENCIAS
Teich E - Genética Médica, em Sinopse Médica, Medina A, Rio de Janeiro, Editora Cultura Médica Ltda., 1984; 853-855.
Katz J, Benumof J, Kadis .L B — Anestesia and uncommum diseases, 22 Edicdo, Philadelphia, Saunders Company, 1981; 70-701,

Kobel M, Creighton R E, Steward DJ — Anesthetic considerations in Down’'s sindrome: experience with 100 patients and a

Wark H J, Overton J H, Marian P — The safety of atropine premedication in children with Down’s sindrome. Anesthesia, 1983;

2.
500-501.
3.
review of the literature. Can Anaesth Soc J 1982; 29: 593-599.
4. Stoelting R K, Dierdorf S F — Anesthesia and co-existing disease. New York. Churchill Livingstone, 1983: 770-771.
5.
38; 871-874.
6. Sherry K M — Post-extubation stridor in Down’s sindrome. Br J Anaesth 1983 55: 53-55.
7. Miller R D - Anaesthesia, 22 Edi¢cdo, New York, Churchill Livingstone, 1986; 307-308,
8.

359-362.

Abajian J C, Mellish R W P, Browne A F et al. - Spinal anaesthesia for surgery in the high-risk infant. Anaesth Analg 1984; 63:

AGRADECIMENTO - A minha filha Isabela de Fatima portadora da sindrome de Down, que com seu Sor-
riso,amor e carinho encheu de alegria a vida de seus pais (Maranh&o).

354

Revista Brasileira de Anestesiologia
Vol. 38: N° 5, Setembro - Outubro, 1988



