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DISOSTOSE metafisaria de Jansen foi descrita

em 19341, A partir dessa data varios casos fo-
ram relatados, com caracteristicas muitas vézes ati-
picas, 0 que levou Fairbanks, em 19762 a classifi-
car esses casos de disostose em quatro tipos: Tipo
Jansen (disostose metafisaria), tipo Schmid, tipo
Kusick (hipoplasia cartilaginosa e de cabelos) e con-
drodisplasia com insuficiéncia hepatica e neutrope-
nia. O tipo Jansen caracteriza-se por nanismo com
membros curtos deformados, contratura das articu-
lacDes das costelas e joelhos e areas metafisarias cis-
ticas e expandidas em todos os 0ssos. Diferencia-se
dos demals tipos de condrodisplasias metafisarias
pelo ndo comprometimento do segmento cefalico,
simetria nas deformidades, cabelos e psiquismo
normais, auséncia de alteracbes metabolicas e de
outros sistemas exceto as metafises. O prognostico
em geral é grave, com morte na infancia. Dois casos
apenas chegaram a idade adulta. O de Jansen é o

atual.
A diferenciacao de numerosos casos ja descritos

e dificil e confusa. A sindrome de Jansen pode ser
hereditaria e dominante. T odos 0s 0ssos sdo afeta-
dos pela doenca, mas a anormalia € predominante
nos antebracos € pernas que sao curvados, com
contraturas. Pode haver espessamento dos 0850s do
craneo, mandibulas hipoplasicas e coluna vertebral
normal ou com escoliose. As epifises sao0 normais,
porem podem estar afetadas das diafises. As cartila-
gens sao espessadas, com ossificacao reduzida. Fre-
guentemente e confundida com condrodisplasia de
Ollier, que é diferente porque as lesoes sdo assime-
tricas € o nanismo é discreto.

RELATO DE UM CASO

Paciente PSPM, masculino, branco, 58 kg, porta-
dor de condrodistrofia metafisaria de Jansen. Apre-
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sentava invaginacao basilar com consequente cefa-
leia intensa que dificultava o estudo. Programado
para craniectomia descompressiva de fossa poste-
rior.

Ao exame fisico mostrava sinais caracteristicos
da doenc¢a, com nanismo, malformacdes dos mem:-
bros, principalmente os inferiores, impossibilitando
a deambulacdo (figura 1). Segmento cefalico sem
deformacoes. Pescoco curto e grosso (figura 2). To-
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Fig 1 Deformidade 6ssea de extremidades inferiores. Membros cur-
tos, com curvaturas anomalas e pés em posicao andmala, de-
corrente de alteracOes metafisarias:

rax afunilado e distréfico (figuras 2 e 3). Dedos em
bagqueta de tambor. Movimentacao espontanea
preservada, apenas prejudicada pelas aiteractes 0s-
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Fig 3 Torax alongado, afunilado, apresentando deformacdes e fra-
turas nos arcos costais. Claviculas e escdpulas de situagao bai-
xa. Sem sinais de lesdo parenquimatosa ou pleural. Aumento
relativo da drea cardfaca. Provas de puncado pulmonar: insufi-
ciéncia ventilatdria restritiva, moderada, as custas da parede
toracica e insuficiéncia alveblo-capilar de natureza restritiva.

(Takaoka 855). VC = dobro do VC habitual. Moni-
torizacao da pressdo arterial (PA) frequéncia car-
diaca (FC), (estetoscopio esofagico), pressdo veno-
ca central (PVC), ECG, gasimetria, eletrolitos, vo-
lume corrente (VC).

Apos B minutos de inalacdo do halotano o pa-
clente apresentou queda brusca de b0% de PVC e
de PA com conservacdo do ritmo cardiaco. O anes-
tésico foi suspenso. Aguardou-se dez minutos, a PA
e PVC estabilizaram-se com a intensificacdo do vo-
lume de fluidos infundidos. Apds 15 minutos o
doente fol colocado em posicdo sentada e iniciou-
-sea cirurgia (figura4). Ndo houve mais alteracdes da
PA e da PVC exceto hipertensdo e taquicardia dis-
cretas durante a abertura da musculatura cervical,
quando foram administrados 6 ml (0,3 mg) de fen-
tanil. A PA estabilizou-se até o final da anestesia.
Nesta ocasiao procedeu-se a descurarizacao com
atropina/neostigmina e retirada do N, O e inalacdo
de O, por b minutos. A media do VC mostrou va-
lores habituails. Instalada inalacao com ar ambiente,
com estabilizacao do VC e despertar completo do
paciente. Como as condicoes permaneciam estaveis,
0 paciente fol extubado, por sua propriasolicitacio.
Encaminhado a UTI, ndo apresentou complicacoes,
permanecendo suas condicoes cardiorrespiratorias
estavels. Durante a anestesia, além da hipotensdo
induzida pelo halotano, ocorreu um episodio de hi-
popotassemia, (2,9 mEq. I-1) consequente a hiper-

Fig 2 Aspecto cefalo-cervical do paciente; segmento cefalico pre-
servado, com pescog¢o curto e grosso € anomalia da primeira
costela.

teo-articulares. Psiquismo integro e nivel intelectual
elevado.

Funcdo pulmonar diminuida, por insuficiéncia
ventilatoria restritiva.

Capacidade vital acentuadamente reduzida as
custas dos volumes de reservas inspiratoria e expi-
ratoria, com volume residual normal. Espaco morto
fisiologico normal; mecanica respiratoria com dimi-
nuicdo da capacidade respiratoria maxima, com
FEV; normal, antes e depois do bronquiodilatador.
Gases alveolares normais, com diferenca alveblo-ca-
pilar de oxigénio aumentada. Hipoxia de repouso e
aumento do curto-circuito A/V. Conclusdo; insufi-
ciencia ventilatoria restritiva moderada, as custas
da parede tordcica e insuficiéncia alvedlo-capilar de
natureza restritiva.

A anestesia programada constou de medicacdo

pre-anestesica com 10 mg de diazepam por via mus-
cular, 45 min antes da cirurgia. Inducdo com dose
moderna de tiopental sodico. Intubacdo traqueal
com auxilio de pancuronio (0,1 mg. kg1) evitando-se
a extensdo da cabeca. Manutencdo com mistura de
N, O/0, 66/34% e halotanc a 1%. Ventilacdo arti-
ficial mecanica, com aparelho ciclado a volume
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ventilacdo excessiva, (PaCO, 2,6 kPa 20 mm Hg)
que foi corrigida com a reducdo do VC e a infusdo
de 2 ml de KCL 19,9% em 200 m! de glicosea 100%.

ApOs trés meses, 0 paciente foi novamente anes-
tesiado, para derivacao ventriculo-peritonial devido
a0 aparecimento de hidrocefalia. A conduta anesté-
sica fol semelhante a anterior, com exclusdo do ha-
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Fig4 Paciente em posi¢do para a cirurgia. Nota-se aspecto curto e
grosso do pescog¢o, com giba dorsal. Toérax afunilado, mem-
bros curtos e deformados. Dedos em baqueta de tambor.
Estatura pequena.

lotano e sua substituicdo por 6 ml de Inoval®. N3o
ocorreram alteracoes de PA ou FC. O pods-operato-
rio fol tranquilo, sem complicagdes de qualquer es-
DECIE.

COMENTARIOS

A displasia metafisaria de Jansen ¢ uma sindro-
me caracterizada por alta mortalidade nos primei-

ros anos de vidal.4. O caso descrito é uma forgma
grave de doenca, porem com sobrevida das maiores.
Ndo foram descritas, até o momento, implicacdes
anestesicas dessa doenca, apesar de que talvez ja
tenham sido anestesiados pacientes desse tipo, para
correcao de deformidades dsseass .6

O que poderia ser esperado seria uma sensibili-
dade exagerada a drogas depressoras da respiracao,
O que nao ocorreu. Também poderia haver intera-
¢do com a succinilcolina, com possibilidade de
aumento da durac¢do e intensidade do blogueio neu-

wkOmMuscular e da potassemia. Por esse motivo, essa

droga fol abolida na primeira anestesia. Era inten-
¢do evitarmos o uso de depressores respiratorios,
adotando-se anestésicos volateis e de rapida elimi-
nacao, associados ao N, O, para prevenir uma hipe-
roxia relativa que dificultaria o retorno a respiracao
normal. Contudo, a Unica droga que determinou
efeitos indesejaveis de depressdo cardiocirculataria
foi o halotano. Na segunda anestesia, na qual esse
agente fol evitado ndo ocorreram complicactes. A
hipotensao arterial ndo ocorreu mesmo com a colo-
cacdo do paciente em posicdo sentada, apos a sus-
pensao do halotano. Interessante foi o pronto re-
torno da ventilacao espontanea e habitual, logo
apos a descurarizacdo e a suspensdo da anestesia,
mesmo com 0 uso de oxigénio a 100% permitindo
a extubacdo do doente na sala de cirurgia. Em um
paciente com hipoxia cronica, deveria-se esperar
uma hipoventilagdo com a inalagdo de oxigénio a
100%, pela falta de estimulo aos centros quimiore-
ceptores, principalmente porque havia associada,
hiperventilacdo. Talvez um estimulo doloroso, dis-
creto e nao desagradavel para doente tenha contri-
buido para o retorno rapido da ventilacdo esponta-
nea.

Esse comportamento favoravel do doente talvez

-decorra do ndo comprometimento do segmento ce-

falico pela doenca, com evolucdo normal do siste-
ma nervoso central.
Essa € uma caracteristica da doenca.
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Resumo de Literatura

FLUNITRAZEPAM COMO AGENTE DE INDUCAO EM PEDIATRIA

Os autores estudaram o flunitrazepam como agente de inducao em 10 pa-
cientes pediatricos com idade média 4,8 anos (extremos 3 a 10 anos), estado fisico T ou 2
(ASA), submetidos a procedimentos ciriirgicos de grande porte. A pré-medicacdo constou
de petidina 1 mgq. kg'1 e atropina 0,01 mg. kg1 por via IM cerca de 60 minutos antes do
inicio da anestesia. Inicialmente fof utilizada a dose madxima recomendada pelo fabrican-
te, 0,03 mg. kg-1 por via venosa em 5 criancas. Devido a resposta insatisfatéria, a dose foi
aumentada para 0,04 mqg. kg1 em outras 5 criancas. Os resultados mostraram que o fluni-
trazepam ndo é um bom agente de inducdo em criancas. O infcio de a¢do € lento e a efica-
cia 8 varidvel, Produz intensa amnésia anterograda mas ndo retrograda. Possui algum efeito
anti-analgésico no pos-operatério, bem como efeito sedativo prolongado neste periodo.
Estudos farmacocinéticos mostraram qgue o flunitrazepam possui distribuicdo mais rapida
e mais extensa, bem como eliminacdo mais rapida fmeia vida = 12 h) em criancas do que
em adultos. Os autores concdluem que o flunitrazepam ndo é agente ideal para inducdo da
anestesia em criangas, apresentando como principais desvantagens o infcio de agdo lento e
imprevisivel bem como a sedagdo pos-operatoria muito profongada.

{lisalo E, Kanto J, Aaltonen L, Makela J — Flunitrazepam as and induction agent in chil-
dren. Br J Anaesth, 1984 56 899 - 902).

COMENTARIO: Estou de pleno acordo com os autores quando afirmam
que o flunitrazepam deixa muito a desejar como agente de inducdo em pacientes pedidtri-
cos. O uso ocasional da droga com esta finalidade em nosso servigo (por falta de tiopental
no mercado, nosso agente de escolha) evidenciou as mesmas desvantagens acima aponta-

das. (Nocite J RB).
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