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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Sindrome de Justificativa e objetivos: A sindrome de Walker-Warburg € uma distrofia muscular autossomica

Walker-Warburg; recessiva congénita rara, manifestada pelo sistema nervoso central com malformagdes oculares

Distrofia muscular e possivel envolvimento de varios sistemas. O diagnostico € estabelecido pela presenca de

congeénita; quatro critérios: distrofia muscular congénita, lisencefalia tipo Il, malformacao cerebelar e

Anestesia geral malformacao da retina. A maioria das criangcas com a sindrome morre nos primeiros trés anos
de vida por causa de insuficiéncia respiratdria, pneumonia, convulsdes, hipertermia e fibrilacao
ventricular.

Relato de caso: E discutida a conduta anestésica em uma crianca do sexo masculino, de dois
meses, programada para cirurgia eletiva de derivacdo ventriculo-peritoneal.

Conclusdes: Uma abordagem anestésica cuidadosa é necessaria por causa do envolvimento de
varios sistemas. Relatamos a conduta anestésica em uma crianca do sexo masculino de dois
meses com sindrome de Walker-Warburg, que foi programada para cirurgia eletiva de derivacao
ventriculo-peritoneal.

© 2013 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Todos os
direitos reservados.

Introdugéo lisencefalia tipo Il, malformacao cerebelar e malformacao
da retina.? Outras anormalidades observadas com frequén-
A sindrome de Walker-Warburg (SWW) é uma distro- cia sao dilatacao ventricular, com ou sem hidrocefalia;

fia muscular congénita (DMC) rara, autossdmica recessiva ~ Malformacéo da camara anterior do olho; macrocefalia
e congénita.” O diagnostico geralmente depende das congénita e malformacao de Dandy-Walker. Microcefalia
manifestagées clinicas; o diagnéstico genético foi feito por ~ congenita, microftalmia, coloboma ocular, catarata conge-
analise de DNA em apenas 10-20% dos casos. O diagnds- nita, anomalias urogenitais, labio leporino e fenda palatina

tico é estabelecido pela presenca de quatro critérios: DWC, ~ sao observados com menos frequéncia. O diagpéstico
diferencial com DMC de Fukuyama, doenca cérebro-

musculo-ocular depende da gravidade das manifestacoes
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periodo. A maioria das criancas com a sindrome morre nos
primeiros trés anos de vida por causa de insuficiéncia res-
piratéria, pneumonia, convulsdes, hipertermia e fibrilacao
ventricular. O diagndstico pré-natal é possivel e o risco de
ter outra crianga com a sindrome é de 25% nas familias com
uma crianca afetada. *

Relato de caso

Crianca do sexo masculino, dois meses, peso de 3,3kg,
programada para cirurgia eletiva de derivacao ventriculo-
peritoneal. O parto foi cesario as 38 semanas de gestacao.
A gestacao anterior da mae foi interrompida por aborto
médico por causa de hidrocefalia, determinada por exa-
mes ultrassonograficos, e do grau de parentesco dos pais.
O paciente foi internado em unidade de terapia intensiva
neonatal por causa de hidrocefalia e desconforto respirato-
rio. Macrocefalia, baixa ponte nasal, abaulamento frontal
da testa, micrognatia, recuamento mandibular, hipotonia
moderada e descolamento bilateral de retina foram deter-
minados por exame fisico. Os niveis de creatina fosfoquinase
(CPK) medidos foram de 4.226 uL~" (normal: 24-195ulL~").
A ressonancia magnética (RM) revelou lisencefalia tipo
Il, hipomielinizacdo de substancia branca, ventriculos

dilatados, hipoplasia cerebelar bilateral, agenesia dosepto
pelucido, malformacao de Dandy-Walker, hiperplasia bilate-
ral vitrea e buftalmia (fig. 1).

Apds obter o consentimento informado assinado pelos
pais, o paciente foi colocado em jejum por tréshoras.
A probabilidade de intubacao dificil foi aventada, por-
tanto o equipamento foi preparado. Em seguida, o paciente
foi monitorado com oximetria de pulso, pressao arterial
nao invasiva, eletrocardiograma e temperatura corporal.
A inducdo da anestesia foi feita com sevoflurano e déxido
nitroso em oxigénio. Uma canula intravenosa foi inserida
e a laringoscopia feita durante ventilacao espontanea. As
tentativas de intubacao feitas por meio de abordagem tra-
dicional pela linha média com pressdo cervical anterior e
aumento da extensao da cabeca falharam e a visibilidade
foi avaliada como grau 4. Portanto, a cabeca do paciente
foi ligeiramente virada para a esquerda e uma lamina Mil-
ler reta, tamanho zero, foi introduzida pelo lado extremo
direito da boca. A ponta da epiglote foi visualizada com a
ajuda de manipulacao externa da laringe e a intubacao as
cegas feita com tubo endotraqueal de 3,5 mm sem balao.

O posicionamento do tubo endotraqueal foi confirmado
por meio de capnografia e ausculta dos pulmdes. O tubo
endotraqueal foi fixado e o tamponamento orofaringeo com
gazes feito. A anestesia foi mantida com sevoflurano a 2%

Figura 1
de RM em T2WI demonstrando agenesia do septo pellcido (C).

Imagens de RM em FLAIR demonstrando anomalia de Dandy-Walker (A e D) e lissencefalia com hidrocefalia (B). Imagem
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com mistura de oxigénio e 6xido nitroso na proporcao de
50:50. Agentes bloqueadores neuromusculares e opiaceos
nao foram usados durante a cirurgia. O manejo de liqui-
dos foi feito com administracdo intravenosa de solucao
balanceada de eletrolitos, considerando o calculo dos défi-
cits perioperatérios e os valores basais da crianca. No fim
da cirurgia, o tamponamento foi removido e a traqueia
extubada quando o paciente estava completamente des-
perto. Paracetamol (25mgkg™") foi usado para analgesia
pos-operatoria. Ap6s um periodo de recuperacao sem inter-
corréncias, o paciente foi levado para a unidade de terapia
intensiva.

Discussao

0 manejo anestésico cuidadoso é necessario por causa do
envolvimento de varios sistemas. Deve-se ter sempre em
mente a possibilidade de via aérea dificil diante de paci-
ente com pescog¢o curto, micrognatia e recuo de mandibula,
as vezes com fissura labial e/ou fenda palatina. Apods o pre-
paro para intubacao dificil, preferimos a inducao anestésica
por inalacao com sevoflurano sem supressao da ventilacao
espontanea. Por causa da possibilidade de introducdo de
uma lamina curva na linha de visdo, uma lamina Miller
reta, tamanho zero, foi usada, mas a laringe nao pode
ser visualizada pela abordagem tradicional da linha média.
Portanto, a laringoscopia com lamina reta paraglossal des-
crita para intubacao traqueal dificil foi usada e a intubacao
as cegas feita apds se visualizar a ponta da epiglote.® A
abordagem lateral foi feita para ultrapassar a lingua e
as estruturas maxilares e melhorar a visao da glote. Em
caso de fracasso na intubacao, o nosso plano de reserva
era fazer uma laringoscopia por fibra éptica. O uso de
mascara laringea foi discutido, mas nao escolhido porque
poderia ser impossivel garantir uma via aérea segura por
causa dos movimentos da cabeca durante a operacao e
da possibilidade de aspiracdo das secrecdes orofaringeas.
O uso de succinilcolina foi evitado porque poderia causar
a liberacdo em excesso de potassio, disritmias cardiacas
fatais e hipertermia maligna. Por causa do risco aumen-
tado de hipertermia na SWW, a temperatura corporal foi
monitorada durante a cirurgia e no periodo pos-operatério.
23 Relaxantes musculares ndo despolarizantes e opidceos

nao foram usados por causa da possibilidade de recuperacao
tardia e da depressao respiratoria pos-operatoria resultante
da fraqueza crénica dos musculos respiratorios.>* Analgesia
pos-operatoria foi fornecida com paracetamol e a sedacdo
profunda foi evitada. Disfuncao pulmonar poés-operatoria
e consequente pneumonia por aspiracao foram considera-
das; portanto, as secrecdes orofaringeas foram aspiradas
regularmente.

Embora nosso paciente nao apresentasse anormalidade
geniturinaria, disfuncdo renal e envolvimento dos miscu-
los cardiacos podem ser observados na SWW e é importante
reconhecer o aumento do risco de insuficiéncia cardiaca e
renal no periodo perioperatorio.? O controle da manutencao
adequada de liquidos deve ser feito para evitar disfuncao
renal e depressao cardiovascular.

As criancas com SWW podem estar com a pressao intra-
craniana (PIC) aumentada; portanto, a conduta anestésica
deve incluir precaucdes ao fornecer uma circulacao cere-
bral adequada, como evitar o aumento ou a diminuicao
excessiva da pressdao arterial média.’> Também é impor-
tante reconhecer que os pacientes com SWW sao propensos
a desenvolver convulsdes, episodios de apneia central e
obstrutiva, dificuldade de engolir e consequente insuficién-
cia cardiorrespiratoria, pneumonia por aspiracdo e sepse.?>
0 uso de farmacos epileptogénicos e episodios hipoxicos
podem levar a convulsées.
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