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Resumo: Resende mAC, Pantoja AV, Charruff iA, magalhães Jr n, luz P – Anestesia em Paciente com Síndrome de Jó (Hiper igE). Relato de 
Caso. 

Justificativa e objetivos: A síndrome de Jó (SJ) é imunodeficiência rara, uma das formas de apresentação da Síndrome hiper igE. o quadro 
clínico compreende abscessos cutâneos, pneumonias de repetição, pneumatoceles, eosinofilia, hiperimunoglobulinemia E (> 2.000 Ui.ml-1), 
alterações craniofaciais e de crescimento ósseo. o relato descreve a doença e seu manuseio anestésico.

Relato do Caso: Paciente masculino, negro, 13 anos, 40 kg, ASA ii, com Síndrome de Jó diagnosticada aos 6 meses. foi admitido para reali-
zação de alongamento de fêmur direito. negava uso de medicamentos e não tinha antecedentes cirúrgicos, boa mobilidade cervical, distância 
interincisivos superior a 3 cm, mallampati ii e sem sinais de infecção. os exames pré-operatórios eram normais. foi monitorado com eletro-
cardioscópio, Spo2, PAni e PEtCo2. Após pré-oxigenação, realizou-se indução de anestesia geral venosa e manutenção com sevoflurano. Ao 
término do procedimento, o paciente foi extubado após reversão do bloqueio neuromuscular e encaminhado para a sala de RPA com Aldrete 9. 
teve alta hospitalar após 72 horas, sem complicações. 

Conclusões: A opção da técnica anestésica é orientada pela observação criteriosa entre os riscos e benefícios específicos para cada paciente, 
de acordo com as sequelas respiratórias e o risco de infecção e sítio cirúrgico. no paciente em questão, havia a consideração de que a anestesia 
em neuroeixo poderia representar, pela predisposição de base imunológica, risco aumentado de infecções graves. o presente caso foi realizado 
de forma segura com anestesia geral.

Unitermos: DoEnçAS, Genética: síndrome de Job; tÉCniCAS AnEStÉSiCAS, Geral: venosa.
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INTRODUÇÃO

As síndromes de hiperimunoglobulinemia E são imunodefi-
ciências primárias raras, caracterizadas por elevados níveis 
plasmáticos de igE, eczemas e infecções recorrentes de pele 
e trato respiratório. A Síndrome de Jó (SJ) é uma das for-
mas de apresentação da Síndrome hiper igE e é causada 
por mutação no gene STAT3 (signal transducer and activa-
tor of transcription 3 gene), cromossomo 17q21 com heran-
ça autossômica dominante 1. A partir da descrição de duas 
meninas com abscessos frios recorrentes, Davis e col. 2 pos-
tulam um grau de deficiência na resistência à infecção es-
tafilocócica e fazem alusão ao personagem bíblico Jó, que 
teve o “corpo coberto por pústulas”. o quadro clínico típico 
compreende abscessos cutâneos persistentes (causados por 

Staphylococcus aureus e Staphylococcus epidermidis) e 
histórico de pneumonias de repetição, pneumatoceles, hipe-
reosinofilia, altos níveis séricos de imunoglobulina E (> 2.000 
Ui.ml-1), alterações craniofaciais e de crescimento ósseo em 
geral. Este relato teve por objetivo apresentar a doença rara 
e o manuseio anestésico em paciente a ser submetido a uma 
cirurgia para transporte ósseo através de fixador externo.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, negro, 13 anos, 40 kg, 1,50 m, 
com história de nascimento por parto normal a termo e que, 
aos 20 dias de vida, apresentou abscessos frios superficiais 
em pele e profundos em quadril direito, deslizamento epifisá-
rio femoral direito e fratura de arcos costais. Após crescimen-
to de S. aureus e S. epidermidis na cultura de secreção dos 
abscessos, recebeu tratamento antibiótico por 27 dias com 
vancomicina e ceftriaxona. Evoluiu com endocardite bacteria-
na em válvula mitral, sendo tratado por 45 dias com imipenem. 
Durante a investigação de imunodeficiência, diagnosticou-se 
Síndrome de Jó. teve alta após três meses de internação, 
em acompanhamento multidisciplinar (pediatria, cardiologia e 
ortopedia). Além da deformidade de quadril e joelho direito 
secundária ao processo infeccioso, com destruição das pla-
cas epifisárias proximal e distal do fêmur, com consequen-
te encurtamento do membro, apresentou eczema em face e 
três pneumonias tratadas sem sequelas. foi admitido para 
realização de alongamento de fêmur direito (figura 1), com a 
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utilização do fixador externo uniplanar orthofix®. Classificado 
como ASA ii. não fazia uso de medicamentos, e essa era 
sua primeira intervenção cirúrgica. Ao exame físico, apresen-
tava boa mobilidade cervical, distância interincisivos superior a  
3 cm, classificação de mallampati ii e nenhum sinal sistêmico 
de infecção. Sem atraso do desenvolvimento cognitivo, coo-
perante, não recebeu medicação pré-anestésica. os exames 
pré-operatórios constavam de: raio X de tórax e eletrocardio-
grama normais; Hb: 12,6 g.dl-1; Ht: 38,4%; ureia: 22mg.dl-1; 
creatinina: 0,49 mg.dl-1; glicose: 135mg.dl-1; coagulograma 
normal e dosagem de igE de 2100Ui.ml-1. na chegada à sala 
de operação, foi monitorado com eletrocardioscópio (ECG) 
nas derivações Dii e V5, Spo2, pressão arterial não invasiva 
com aferição em intervalos de 5 minutos em membro supe-
rior esquerdo e PEtCo2. Utilizou-se cateter venoso 18G para 
punção em membro superior direito, após antissepsia com 
álcool a 70% e infiltração de pele com lidocaína 2% (20 mg). 
Após pré-oxigenação por 5 minutos, realizou-se indução de 
anestesia geral venosa com fentanil 150 µg, propofol 80 mg 
e vecurônio 4 mg, intubação traqueal com tot 7,0 mm com 
balonete e manutenção com sevoflurano titulado em vapori-
zador calibrado. Utilizado sistema com absorvedor de Co2, 
circular, e mantido sob VCV = 320 ml; fR = 12 irpm; PEEP =  
5 cmH2o; fAG = 2 l.min-1 e fio2 0,4%. Realizou-se profila-
xia antibiótica com cefazolina 1,2 g. A anestesia transcorreu 
sem alterações hemodinâmicas ou sangramento relevante, 
em parte pelo uso de manguito pneumático com duração de 
2h10min, cuja deflação não gerou alterações importantes. A 
duração total da anestesia foi de 3h05min, com hidratação 
perioperatória 1.500 ml de solução de Ringer com lactato. Ao 
término do procedimento, o paciente foi extubado 10 minutos 
após reversão do bloqueio neuromuscular com atropina 0,5 
mg e prostigmine 1,5 mg.  foi encaminhado para a sala de 
RPA com grau 9 da escala de Aldrete. Durante o procedimen-
to, recebeu 2 g de dipirona, que produziu analgesia satisfató-
ria no pós-operatório imediato. teve alta hospitalar após 72 
horas, sem complicações.

DISCUSSÃO

Após descrição original de Davis e col. 2  em 1966, a Síndro-
me de Jó teve sua melhor definição por Buckley e col. 3, que 
encontraram pacientes semelhantes com eczema, infecções 
recorrentes de pele e pulmões, porém níveis elevados de igE, 
além de alterações esqueléticas e de tecido conjuntivo. Des-
de 1972, pouco mais de 250 casos de SJ foram descritos na 
literatura, sem predomínio de raça ou gênero 4,5. Existem duas 
formas de síndromes hiperimunoglobulina E (hiper-igE): uma 
forma dominante, causada por mutações no gene STAT3, no 
cromossomo 17q21; uma forma recessiva, com menor núme-
ro de infecções pulmonares e pneumatoceles, menor com-
prometimento osteoarticular e dentário, porém mais infecções 
virais e vasculite 6. Responsáveis pela maior parte dos casos 
de Síndrome hiper-igE autossômica dominante e de seu ca-
ráter multissistêmico, as mutações STAT3, quando descober-
tas, esclareceram aspectos que intrigavam os pesquisadores, 
revelando papéis específicos quanto a cicatrização da ferida, 
inflamação e hematopoiese 7. o StAt3 é a principal proteína 
de transdução de sinal e desempenha função reguladora de 
muitas vias imunológicas, sendo que animais com deleção 
mieloide-específica apresentaram hiperexpressão de fator de 
necrose tumoral alfa (tnfα) e interferon-gama, mas subex-
pressão de il-6 e il-10, o que promove produção excessiva 
de algumas citocinas proinflamatórias, em oposição àquelas 
mediadas por respostas diminuídas após estímulo de ll-6 8. 
A deleção, em estudo experimental, foi também associada à 
geração de osteoclastos e osteopenia, fenótipos encontrados 
em pacientes com síndrome hiper-igE 9. Alguns defeitos es-
pecíficos relacionados à regulação aberrante da inflamação, 
ora muito intensa, como na lesão pulmonar, ora pobre em 
sintomas, como nos abscessos frios, permanecem ainda não 
completamente elucidados 1. Há anormalidade funcional de 
um grupo de linfócitos t, com destaque para falha na quimio-
taxia com síntese anormal de anticorpos e citocinas, mas com 
função fagocítica normal. Além disso, ocorre alteração nas 
proporções de imunoglobulinas, com aumento na produção 
de igE, enquanto níveis séricos de igG, igA e igm, embora 
normais, apresentam disfunção qualitativa. A igA antiestafi-
lococos tem sua atividade diminuída, enquanto para Gram 
negativos e estreptococos pode estar normal.

As manifestações cutâneas na SJ são características e 
podem surgir como rash eczematoide já no recém-nato, pús-
tulas e abscessos “frios”, estes com pus e crescimento de  
S. aureus na cultura. As pneumonias recorrentes, assim como 
os abscessos cutâneos, podem apresentar poucos sintomas 
e, embora tenham boa resposta à terapêutica antimicrobiana, 
por vezes durante cicatrização cursam com pneumatoceles e 
bronquiectasias, além de infecções oportunistas. Em alguns 
pacientes, há discrepância entre o comprimento das pernas. 
Escoliose, osteopenia, fraturas por trauma mínimo, hiperex-
tensibilidade articular e doença articular degenerativa são 
outras alterações musculoesqueléticas comumente encontra-
das. o aspecto facial é tido como grosseiro, com fronte proe-
minente, arco superciliar alargado e achatamento da base do 
nariz 10 (figura 2). A dentição primária pode ser retida por dis-

Figura 1 – Paciente Admitido para Alongamento do fêmur Direito.
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túrbio exfoliativo, o que, eventualmente, torna-a coexistente 
com a segunda dentição; há também alterações em mucosa 
oral, palato com arco elevado e depressões centrais na lín-
gua 11,12. Entre as anomalias cranianas citadas na deficiência 
de StAt3, estão craniossinostose e malformação de Chiari i, 
que, na maioria das vezes, não demandam tratamento cirúr-
gico 1. A presença de aneurismas tem sido relatada, inclusive, 
em uma série de pacientes submetidos à necropsia 13 e há 
risco aumentado do surgimento de linfomas, principalmente 
tipo não Hodgkin 14.

o diagnóstico da SJ se baseia no conjunto de sinais e sin-
tomas, associados a níveis elevados de igE, normalmente 
acima de 2.000 iU.ml-1, mesmo ao nascimento, mas cujos 
valores podem estar diminuídos na fase adulta. os níveis 
de igE sérica não se correlacionam com a eosinofilia, que é 
muito frequente. Em vigência de infecção aguda, talvez não 
ocorra aumento do leucograma, mas a neutropenia, embora 
relatada, é incomum 1,15.

o tratamento do paciente com essa doença multissistêmi-
ca requer abordagem multidisciplinar 1. Há necessidade de 
prevenção de infecções recorrentes, cuidados locais com os 
abscessos cutâneos e drenagem cirúrgica precoce. Pneu-
mologistas podem, através de broncoscopia diagnóstica e 
terapêutica, melhorar o prognóstico das infecções crônicas e 
avaliar com cirurgiões a drenagem de empiemas pleurais ou 
ressecções pulmonares. ortopedistas podem acompanhar a 
doença osteoarticular e, inclusive, corrigir escolioses e encur-
tamentos ósseos graves. Dentistas podem realizar correções 
na primeira dentição. o tratamento com imunoglobulina ve-
nosa pode diminuir o número de infecções e a gravidade de 
recidivas em alguns pacientes 16. o uso de interferon gama 
in vitro revelou melhora da quimiotaxia dos neutrófilos, porém 
in vivo apresentou efeitos inconsistentes nos níveis de igE 17.

A opção da técnica anestésica é orientada pela observação 
criteriosa entre os riscos e benefícios específicos para cada 
paciente. no paciente em questão, havia a consideração de 
que a anestesia em neuroeixo poderia representar, pela pre-

disposição de base imunológica, risco aumentado de infecções 
graves.  A anestesia epidural ou subaracnoide em pacientes 
com pele cronicamente infectada pode aumentar a chance de 
infecção, ainda que com profilaxia antimicrobiana, pela va-
riabilidade da resposta imune, pela deficiência previamente 
conhecida, como justificado em um dos primeiros relatos da 
SJ, em que se utilizou anestesia geral em uma gestante 18. 
A formação de abscessos na SJ evolui de maneira insidiosa, 
sem comprometimento inflamatório usual. Ao se tornar apa-
rente, o abscesso pode já ter causado dano neurológico, sem 
tempo de intervenção precoce. A escolha da anestesia geral 
teve por base a possibilidade de que o bloqueio de neuroeixo 
propiciasse alguma infecção grave de meninges, mesmo com 
todos os cuidados de antissepsia e assepsia. Por outro lado, 
tapper e Giesecke relataram caso de anestesia subaracnoide 
em criança com quadro pulmonar grave, com pneumatoceles 
e empiema 19. o anestesiologista deve estar atento às ma-
nifestações clínicas dos pacientes com SJ, como alterações 
dentárias que possam prejudicar a abordagem de via aérea; 
escoliose grave ou hiperextensibilidade articular quanto ao 
posicionamento na mesa cirúrgica; presença de abscessos e 
lesões cutâneas não detectadas; infecções pulmonares crô-
nicas com cavitações, complicadas por infecções fúngicas ou 
hemoptise. Há um único relato de efeito prolongado da succi-
nilcolina, considerado resposta atípica, em paciente com ní-
veis normais de pseudocolinesterase 20.

o presente caso foi realizado de forma segura com anes-
tesia geral, sem prejuízo do ponto de vista evolutivo. A opção 
da técnica deve sempre individualizar o contexto clínico do 
paciente, resguardando o próprio paciente e a observância 
do bom-senso.
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Resumen: Resende mAC, Pantoja AV, Charruff iA, magalhães Jr n, 
luz P – Anestesia en Paciente con el Síndrome de Job (Hiper igE).
Relato de Caso.

Justificativa y objetivos: El síndrome de Job (SJ) es una inmunode-
ficiencia rara, una de las formas de presentación del Síndrome hiper 
igE. El cuadro clínico comprende abscesos cutáneos, neumonías de 

repetición, neumatoceles, eosinofilia, hiperinmunoglobulinemia E (> 
2.000 Ui.ml-1), alteraciones craneofaciales y de crecimiento óseo. El 
relato describe la enfermedad y su manejo anestésico.

Relato del Caso: Paciente masculino, negro, de 13 años, 40 kg, ASA 
ii, con el Síndrome de Job diagnosticado a los 6 meses. Se le admitió 
para la realización de estiramiento del fémur derecho. negaba el uso 
de medicamentos y no tenía antecedentes quirúrgicos, una buena 
movilidad cervical, una distancia interincisivos superior a los 3 cm, 
mallampati ii y tampoco tenía señales de infección. los exámenes 
preoperatorios fueron normales. fue monitorizado con electrocar-
dioscopio, Spo2, PAni y PEtCo2. Después de la preoxigenación 
se procedió a la inducción de anestesia general venosa y al manteni-
miento con sevoflurano. Al finalizar el procedimiento, el paciente fue 
extubado después de la reversión del bloqueo neuromuscular y fue 
derivado a la sala de RPA con Aldrete 9. tuvo su alta a las 72 horas, 
sin complicaciones. 

Conclusiones: la opción de la técnica anestésica está orientada por 
la observación de un riguroso criterio entre los riesgos y beneficios 
específicos para cada paciente, de acuerdo con las secuelas respira-
torias y con el riesgo de infección y el sitio quirúrgico. En el paciente 
en cuestión, se consideraba que la anestesia en el neuro eje podría 
representar, por la predisposición de base inmunológica, un riesgo 
aumentado de infecciones graves. El presente caso fue realizado de 
forma segura con anestesia general.

Descriptores: EnfERmiDAD, Genética: síndrome de Job; tÉCni-
CAS AnEStÉSiCAS, General: venosa.
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