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ADISOSTOSE metafisária de Jansen foi descrita 
em 19341. A partir dessa data vários casos fo-

~ ram relatados, com características muitas vêzes atí­
picas, o que levou Fai rban ks, em 19762 a classi fi­
car esses casos de disostose em quatro tipos : Tipo 
Jansen (disostose metafisária), tipo Schm id. tipo 
Kusick (hipoplasia cartilaginosa e de cabelos) e con­
drodisplasia com insuficiência hepática e neutrope­
nia. O tipo Jansen caracte riza-se por nanismo com 
membros curtos deformados, contratura das articu­
lações das costel as e joel hos e áreas metafisárias c ís­
ticas e expand idas em todos os ossos. Diferencia-se 
dos demais tipos de condrodisplasias meta f isár ias 
pelo não comprometimento do segmento cefá lico, 

- sim etr ia nas deformidades, cabelos e psiqu ismo 
normais, ausência de alterações metabólicas e de 
outros sistemas exceto as metáf ises. O prognóst ico 
em geral é grave, com morte na in fância. Do is casos 
apenas chegaram à idade adul1a. O de Jansen é o 
atual. 

A d if erenciação de numerosos casos já descritos 
é dif ícil e confusa. A síndrome de Jansen pode ser 
hered it ár iü e dom inante. Todos os ossos são afeta­
dos pela doença, mas a anormalia é predominante 
nos antebraços e pernas que são curvados, com 
contraturas. Pode haver espessamento dos ossos do 
crâneo, mandíbulas hipoplásicas e coluna vertebral 
normal ou com escoliose. A s epíf,ses são normais, 
porém podem estar afet adas das d iafises. A s carti la­
gens são espessadas, com ossificação reduzida. F re­
qüentemen te é confundida com condrodisplasia de 
Ol l ier, que é di ferente porque as lesões são assimé­
tricas e o nanismo é d íscreto. 

RELATO DE UM CASO 

Pacien te PSPM, mascul ino, branco, 58 kg, porta­
dor de condrodistrof ia metafisá ri a de Jansen . Apre-
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sentava invaginação basilar com conseqüente cefa­
léia intensa que dificultava o estudo. Programado 
para craniectomia descompressiva de fossa poste-

• 
r1or. 

A o exame físico mostrava sinais ca racterísticos 
da doença, com nanismo, malformações dos mem­
bros, principal mente os inferiores, i rnpossi bi I itando 
a deambulação (figura 1). Segmento cefálico sem 
deformações. Pescoço curto 0 grosso (figura 2). Tó-

, .7 :í _¼'~· ==---· ,,, 
'·· \ ' J ' 

'( 

Fig 1 Deformidade óssea de éxtremidades inferiores. Membros cur· 
tos , com curvaturas anômalas e pés em posiç•ão anômala , de­
corrente de alte rações metafisârias: 

rax afunilado e distrófico (frguras 2 e 3). Dedos em 
baqueta de tambor. Movimentação espontânea 
preservada, apenas prejudicada pelas alterações os-

67 



- CREMONESI , MAR11NO JÚNI OR e BENABOU 

o 

--

. 
F ig 2 Aspecto cefálo-cervical do paciente; segmento cefál ico pre-

servado, com pescoço curto e grosso e anomalia da primeira 
costel a. 

teo-arti culares. Psiqu ismo íntegro e nível intelectual 
elevado. 

Função pu I manar d i m i nu ida, por insuficiência 
venti latória restritiva. 

Capacidade vita l acentuadamen te reduzida às 
custas dos volumes de reservas inspiratória e expi­
ratória, com volume residual normal. Espaço morto 
fisiológico normal ; mecânica respiratória com dimi­
nu ição da capacidade respiratória máxima, com 
F EV 1 norma 1, antes e depois do bronqu iodi !atador. 
Gases alveo lares normais, com diferença alveólo-ca­
pi lar de oxigênio aumentada. Hi pox ia de repouso e 
aumento do curto-circuito A/V. Conclusão; insu fi ­
c iência vent i latória restrit iva moderada, às custas 
da parede torác ica e insuf iciência alveólo-capi lar de 
natureza restr iti va . 

A anestesia programada constou de medicação 
pré-anestésica com 1 O mg de d iazepam por via mus­
cular, 45 min ant es da ci rurg ia. Indução com dose 
moderna de tiopental sódico. lntubação traqueal 
com auxíli o de pancu rônio (0,1 mg. kg-1) evitando-se 
a extensão da cabeça. Manutenção com mistura de 
N2 0 / 0 2 66/34% e halotano a 1%. Ventilação arti ­
ficial mecânica, com aparelho ciclado a vo lume 
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Fig 3 T órax alongado, afunilado, apresentando deformações e f ra­
turas nos arcos costais. Clavículas e escápulas de situação bai­
xa. Sem sinai s de lesão parenquimatosa ou pleural. A umento 
relativo da área cardíaca. Provas de punção pulmonar: insufi­
ciência ventilat6ria restritiva, moderada, às custas da parede 
tóracica e insuficiência alveól o-capilar de natureza restri tiva. 

(Takaoka 855) . VC = dobro do VC habitual. M oni­
torização da pressão a rteria 1 ( PA) freqüência ca r­
díaca (FC), (estetoscópio esofágico), pressão veno­
ca central (PVC), ECG, gasi metria, eletrol itos, vo­
lume co rrente (VC). 

Após 5 minutos de inalação do halotano o pa­
ciente apresentou queda brusca de 50% de PVC e 
de PA com conservação do ritm o cardíaco. O anes­
tésico foi suspenso. Aguardou-se dez mi nu tos, a PA 
e PVC estabilizaram-se com a intensificação do vo­
lume de fluídos infundidos. Após 15 m inutos o 
doente foi co locado em posi ção sentada e iniciou­
-se a cirurgia (f igura 4 ). Não houve mais alterações da 
PA e da PVC exceto hipertensão e taquicardia di s­
cretas durante a abertu ra da musculatura cervical, 
quando foram administrados 6 mi (0,3 mg) de fen­
tanil. A PA estabilizou-se até o final da anestesia. 
Nesta ocasião procedeu-se à descurarização com 
atropina/neostigmina e ret irada do N 2 0 e inalação 
de 0 2 por 5 minutos. A media do VC mostrou va­
lores habituais. Insta lada inalação com ar ambiente, 
com estabi l ização do VC e despertar comp leto do 
paciente. Com o as condições perm aneciam estáveis, 
o paciente foi extubado, po r sua própri a solicitação. 

Encam inhado à UTI, não apresentou complicacões, 
permanecendo suas condições ca rdi orrespiratórias 
estáveis. Durante a anestesia, além da hipotensão 
induzida pelo ha l otano, ocorreu um episód io de h i­
popotassem ia, (2,9 m Eq. 1- 1 ) conseqüente à h iper­
venti lação excessiva, (PaC02 2,6 kPa 20 mm Hg) 
que foi co rrigida com a redução do VC e a infusão 
de 2 m i de KCL 19,9% em 200 mi de gli cose a 100%. 

Após três m eses, o pac iente fo i novamente anes­
tes iado, para derivação vent;- ículo-peritonial devido 
ao apareci menta de hidrocefal ia . A conduta anesté­
sica fo i semelhante à anter ior, com exclusão do ha-
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Fig 4 Paciente em posição para a cirurgia. Nota-se aspecto curto e 
grosso do pescoço, com giba dorsal. Tórax afunilado, mem­
bros curtos e deformados. Dedos em baqueta de tambor. 
Estatura pequena. 

lotano e sua substituição por 6 mi de Inovai® . Não 
ocorreram alterações de PA ou FC. O pós-operató­
rio foi tranqüilo, sem complicações de qualquer es-

• • pecie. 

COMENTÁRIOS 
A displasia metafisária de Jansen é uma síndro­

me ca racterizada por alta mortal idade nos primei-

ros anos de vida1 .4 . O caso descrito é uma forçia 
grave de doença, porém com sobrevida das maiores. 
Não foram descri tas, até o momento, implicações 
anestésicas dessa doença, apesar de que talvez já 
tenham sido anestesiados pacientes desse tipo. para 
correcão de deformidades ósseass .6 . • 

O que poderia ser esperado seria uma sensibili­
dade exagerada a drogas depressoras da respiração, 
o que não ocorreu. Também poderia haver intera­
ção com a succi nilcolina, com possibilidade de 
aumento da duração e intensidade do bloqueio neu­
r;omuscu lar e da potassem ia. Por esse motivo, essa 
droga foi abolida na primeira anestesia. Era inten­
ção evitarmos o uso de depressores respiratórios, 
adota11do-se anestésicos voláteis e de rápida elimi­
nação, associados ao N2 O, para prevenir uma hipe­
roxia relativa que d1f1cul1ar1a o retorno à respiração 
normal. Contudo, a única droga que determinou 
efeitos I ndesejáve1s de depressão cardioci rculat6ria 
foi o halotano. Na segunda anestesia, na qual esse 
agente foi evitado não ocorreram complicações. A 
hipotensão arterial não ocorreu mesmo com a colo­
cação do paciente em posição sentada, após a sus­
pensão do halotano. 1 nteressante foi o pronto re­
torno da ventilação espontânea e habitual, logo 
após a descu rar1zação e a suspensão da anestesia, 
mesmo com o uso de oxigênio a 100% permitindo 
a extubação do doente na sala de ciru rgia. Em um 
paciente com hipoxia crônica, deveria-se esperar 
uma h1poventilação com a inalação de oxigênio a 
100%, pela falta de estímulo aos centros quimiore­
ceptores, pri nci pa i mente porque havia associada, 
hiperventilação. Talvez um estímulo doloroso, dis­
creto e não desagradável para doente tenha contri­
buído para o retorno rápido da venti lação espontâ­
nea. 

Esse comportamento favorável do doente talvez 
decorra do não comprometimento do segmento ce­
fálico pela doença, com evo lução norma l do siste­
ma nervoso cen tral . 

Essa é uma caracter ística da doença. 
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FLUNITRAZEPAM COMO AGENTE DE INDUÇÃO EM PEDIATRIA 

Os autores estudaram o flunitrazepam como agente de indução em 10 pa­
cientes pediátricos com idade média 4,8 anos (extremos 3 a 10 anos), estado flsico 1 ou 2 
(ASA), submetidos a procedimentos cirúrgicos de grande porte. A pré-medicação constou 
de petídina 1 mg. kg· 1 e atropina 0,01 mg. k[T 1 por via IM cerca de 60 minutos antes do 
início da anestesia. Inicialmente foi utilizada a dose máxima recomendada pelo fabrican­
te, 0,03 mg. kg· 1 por via venosa em 5 crianças. Devido a resposta insatisfatória, a dose foi 
aumentada para 0,04 mg. kg· 1 em outras 5 crianças. Os resultados mostraram que o fluni­
trazepam não é um bom agente de indução em crianças. O infcio de ação é lento e a eficá­
cia é variável, Produz intensa amnésia anterógrada mas não retrógrada. Possui algum efeito 
anti--analgésico no pós-operatório, bem como efeito sedativo prolongado neste período. 
Estudos farmacocinéticos mostraram que o flunitrazepam possui distribuição mais rápida 
e mais extensa, bem como eliminação mais rápida (meia vida= 12 h) em crianças do que 
em adultos. Os autores conduem que o flunitrazepam não é agente ideal para indução da 
anestesia em crianças, apresentando como principais desvantagens o inicio de ação lento e 
imprevisível bem como a sedação pós-operatória muito prolongada. 

(lisa/o E, Kanto J, Aaltonen L, Makela J - Flunitrazepam as and induction agent in chil­
dren. Br J Anaesth, 1984; 56: 899 · 902). 

COMENTAR/O: Estou de pleno acordo com os autores quando afirmam 
que o flunitrazepam deixa muito a desej'ar como agente de indução em pacientes pediátri­
cos. O uso ocasional da droga com esta finalidade em nosso serviço (por falta de tiopental 
no mercado, nosso agente de escolha) evidenciou as mesmas desvantagens acima aponta­
das. (Nocite J R). 
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