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Recomendacfes anestésicas para pacientes que sofrem
de

Sindrome 3MC/ Sindrome de Michels

Nome da doencga: Sindrome 3MC/ Sindrome de Michels

ICD 10:

OMIM:

Sindbnimos: Sindrome de Malpuech-Michels-Mingarelli-Carnevale

Suméario da doenca: A Sindrome 3MC é um disturbio raro de anomalias multiplas,
caracterizada por hipertelorismo, craniossinostose, blefarofimose, ptose, fenda
labial/palatina, anomalias do trato geniturinario, defeito umbilical e apéndice caudal.
Deficiéncia intelectual leve e perda auditiva e disgenesia do segmento anterior também
podem estar presentes.

A sindrome 3MC é o nome geral dado a um grupo de quatro distirbios que foram
originalmente delineados clinicamente como entidades separadas, mas sobrepostas,
posteriormente identificadas como tendo a mesma base genética. A abreviatura 3MC,
portanto, abrange as sindromes de Mingarelli, Malpuech, Michels e Carnevale. Variantes
patogénicas nos genes COLEC11, COLLEC10 e MASP1 podem ser encontradas em
individuos com sindrome 3MC. A expressdo anormal desses genes leva ao
comprometimento da via complementar da lectina. Essa via afeta a migracdo neuronal em
muitos tecidos, particularmente nas estruturas craniofaciais.

A medicina estd em desenvolvimento
Talvez haja novo conhecimento
Cada paciente € Unico

Talvez o diagnostico esteja errado

Encontre mais informacdes sobre a doencga, os seus centros de referéncia e
U organizacOes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Cirurgia tipica

Reparo de fissura labiopalatina, cirurgia de craniossinostose, cirurgia de blefarofimo-
se/ptose, implante coclear, reparo de hérnia inguinal, orquidopexia.

Tipo de anestesia

Anestesia geral

Exames adicionais pré-operatérios necessarios (além do cuidado padréo)

A espinha bifida oculta deve ser excluida se forem aplicados bloqueios neuroaxiais. As
funcbes renais devem ser avaliadas.

Preparagao especifica para o manejo da via aérea

Devido a deformidades do osso craniano e fenda labial ou palatina, 0 manejo das vias
aéreas pode ser dificil. H4 apenas um relato de caso na literatura em que a mascara
laringea foi aplicada sem nenhuma dificuldade. Se a intubag&o traqueal for necessaria, a
intubacao por fibra otica pode ser recomendada, exigindo um anestesista com experiéncia
no tratamento pediatrico das vias aéreas dificeis.

Preparacao especifica para transfusdo ou administracdo de hemoderivados

Gerenciamento padrao.

Preparacao especifica para anticoagulagédo

Gerenciamento padrao.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizagao

Gerenciamento padréo.

Provéveis interagcfes entre farmacos anestésicos e medica¢des de uso continuo

N&o reportado.
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Procedimento anestesioldgico

Existe apenas um relato de caso na literatura em que a mascara laringea foi aplicada sob
anestesia geral. Ndo foram relatadas complicacoes.

Monitorizacdo especifica ou adicional

Gerenciamento padréo.

Complicacfes possiveis

Problemas de gerenciamento de vias aéreas.

Cuidados pés-operatérios

N&o reportado.

Problemas agudos relacionados a doenca e seus efeitos na anestesia e recuperagao

Nenhum.

Anestesia ambulatorial

Nao reportado. Devido aos aspectos da sindrome, a anestesia ambulatorial para cirurgia
ambulatorial ndo parece adequada.

Anestesia obstétrica

N&o reportado.
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