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Recomendacdes Anestésicas para

Sindrome da Banda Amnidtica

Nome da doenga: Sindrome da Banda Amniética
ICD 10: P02.8
OMIM:

Sinénimos: Constricdo da banda amniotica, complexo de ADAM (amniotic deformities,
adhesion, and mutilation), sequéncia da banda amniética, bandas de constricdo congénitas,
pseudoainhum, complexo da parede corporal dos membros, complexo de perturbagéo
amniotica, sulcos anulares, amputacao congénita, displasia de Streeter, anomalia de
Streeter, defeitos terminais transversais de membro, bandas de tecido aberrante, corddes
fiborosos mesoblasticos amniocoridbnicos, bandas amnioticas

Sumério da doenca: A sindrome da banda amnittica (SBA) consiste em um amplo
espectro de malformacdes congénitas, dependendo das partes do corpo afetada.

Existem duas hipéteses sobre a formagéo de bandas amniéticas e SBA. A teoria do "modelo
extrinseco" explica a ruptura do &mnio sem a ruptura do cérion, o que leva a oligohidramnio
transitorio devido a perda de liquido amniético através do corion inicialmente permeavel. O
feto passa para o celoma embrionario extra através do defeito e entra em contato com o
mesoderma 'pegajoso’ na superficie coribnica do amnio, resultando em emaranhamento das
partes fetais e abras6es na pele. O emaranhamento de partes fetais por bandas amniéticas
causa anéis de constricdo e amputacdes, enquanto abrasfes na pele podem levar a defeitos
de ruptura, como cefaloceles e a degluticdo das bandas causam fendas assimétricas na
face. O "modelo intrinseco" de Streeter sugere que as anomalias e as bandas fibrosas tém
uma origem comum, causada por uma perturbacdo do desenvolvimento do disco
germinativo do embrido inicial. A maioria dos casos de SBA néo é de origem genética e
ocorre esporadicamente, sem recorréncia em irmdos ou filhos de adultos afetados. Trauma
materno, insulto teratogénico, ooforectomia durante a gravidez, aparelho contraceptivo intra-
uterino, amniocentese e incidéncia familiar de distlrbios do tecido conjuntivo (sindrome de
Ehler-Danlos) sé@o alguns dos fatores etiopatolégicos implicados. [1]

A SBA afeta ambos os sexos igualmente, com uma incidéncia de 1 em 1.200 a 15.000
nascidos vivos [2] e 1 em 70 natimortos. [3] Devido a possibilidade de diferentes
combinagBes de anomalias, ndo ha dois casos idénticos de SBA. Criangas com SBA
apresentam achados clinicos muito polimérficos: Defeitos craniofaciais: fenda facial vertical
e obliqua, fenda labial e palatina, defeitos orbitais (anoftalmia, microftalmia, enoftalmia),
anormalidades da cérnea, microtia, malformagfes do sistema nervoso central (anencefalia,
encefalocele) e defeitos na calvaria. [4]

Defeitos truncais: defeito na parede tordcica com extrofia cardiaca, hipoplasia pulmonar,
escoliose, defeito na parede abdominal, extrofia de 6érgdos abdominais, estrangulamento do
cordao umbilical com resultado muitas vezes letal. [5]




Defeitos nos membros: anéis de constricdo, linfedema dos dedos, encurtamento dos
membros ou amputacao intra-uterina dos membros, amputacdo dos dedos (na maioria das
vezes 2, 3 e 4 dedos) e dedos dos pés, sindactilia, hipoplasia dos dedos, pé torto,
pseudoartrose, luxacao de quadril e paralisia do nervo periférico.

Outras anomalias: gastrosquise, atresia do intestino delgado, agenesia renal, sindrome de
Patau, displasia septo-6ptica.

Em 1961, Patterson descreveu uma classificacdo [6] que ainda é relevante hoje:
a) Constricbes de anel simples;
b) constricdo do anel acompanhada de deformidade da parte distal com ou sem linfedema;

c) Constricbes em anel acompanhadas pela fusédo de partes distais que variam de leve a
grave, acrossindactilia e

d) Amputacdes intra-uterinas.

O SBA costuma ser dificil de diagnosticar antes do nascimento. O ultra-som pré-natal pode
ajudar na visualizagdo de bandas amnidticas ligadas a um feto com restricdo de movimento,
anéis de constricdo nas extremidades e amputacdes irregulares dos dedos das méos e dos
pés com sindactilia terminal. Recentemente, as técnicas de ultra-som 3D e 4D contribuem
para diagndsticos pré-natais mais sensiveis do SBA. A ressonancia magnética fetal pode ser
atil em casos complicados. O estudo com Doppler do membro contraido pode ser Gtil no
diagndstico da amputacdo intra-uterina, bem como na tomada de decisdes sobre o
tratamento intra-uterino. O exame fisico é a principal forma de diagndstico pos-natal do SBA,
buscando estabelecer possiveis malformagfes de diferentes 6rgéos e partes do corpo. O
ultrassom, ecocardiografia e radiografia podem ajudar a diagnosticar ou descartar outras
anomalias associadas.

A estratégia de gerenciamento do SBA depende da extensédo das anomalias associadas. O
tratamento é principalmente cirdrgico, com uma abordagem individual para cada caso. A
maioria das referéncias recomenda o uso de zetaplastia ou W-plastia apds a excisdo da
banda de constricdo, em uma ou duas etapas. O término da gravidez geralmente é proposto
no momento do diagnéstico de anormalidades craniofaciais e viscerais graves, enquanto
defeitos menores nos membros podem ser reparados com cirurgia pés-natal. Ultimamente,
tem havido algumas tentativas de tratamento pré-natal com SBA - corte fetoscopico a laser
de bandas amnidticas, antes que a compressao no feto cause malformagdes. [7] Patterson,
em seu estudo de 52 pacientes com anéis de constrigdo congénita, havia relatado apenas
dois casos de amputacdes abaixo do joelho, além de outros defeitos osteomusculares. [6]
Zych et al. em 1983, relataram um caso de envolvimento de bandas congénitas,
pseudoartrose e gangrena iminente da perna, que foi recuperada com mdltiplas zetaplastias.
[8] Greene et al. recomendaram uma liberacdo em um estagio para as bandas de constricdo
congénita circunferencial que foram realizadas nas quatro extremidades. [9] Em 2006,
Samra et al. relataram um caso de banda amnidtica grave e constritva com uma
extremidade inferior ameacada em um recém-nascido, que foi recuperada com varias
zetaplastias durante um acompanhamento funcional de 6 anos. [10] Recentemente,
Choulakian et al. descreveram uma abordagem em duas etapas do fechamento direto apos
excisédo da banda de constricdo. [11] Portanto, o resultado da doenca depende da gravidade
da malformacédo associada a ela.
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A medicina estd em desenvolvimento
Talvez haja novo conhecimento
Cada paciente € Unico

Talvez o diagnéstico esteja errado

. Encontre mais informacfes sobre a doenca, os seus centros de referéncia e
v organizacfes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net
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Cirurgia tipica

A cirurgia geralmente é realizada por raz8es estéticas e uma correcdo em estagios pode
garantir a adequacdo da vascularizacdo ao membro ou digito residual. Principalmente
liberacdo de bandas de contracdo dos membros afetados. Cirurgia intra-uterina, sindactilia,
amputacao congénita, impresséo 3D de proéteses, reparo de fenda labial e palatina, estrabis-
mo e pé torto.

Se a constricdo estiver presente ao redor dos digitos ou extremidades, pode ser necessario
tratamento cirdrgico urgente devido a comprometimento vascular.

Tipo de anestesia

Nenhuma recomendacao especifica para anestesia geral ou regional. Anestesia geral,
juntamente com anestesia regional ou anestesia local, seria uma escolha melhor diante de
pacientes pediatricos e tratamento da dor pés-operatoria.

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

Uma histéria detalhada, avaliacéo clinica e investigacdes laboratoriais apropriadas ajudam a
detectar qualquer anomalia sistémica. Registros anestésicos de cirurgias anteriores sao
Uteis para se ter uma idéia do manejo das vias aéreas.

Pacientes com SBA com escoliose grave podem estar associados a doencas cardiacas ou
pulmonares devido a restricdo do tamanho toracico. [12] A avaliagdo pré-operatéria pelo
pediatra, cardiologista ou pneumologista deve ser considerada em pacientes com SBA para
descartar anomalias ou doengas congénitas, avaliar a prontiddo para a cirurgia e otimizar o
paciente antes da cirurgia.

Preparacao especifica para o manejo da via aérea

Os anestesistas devem sempre estar preparados para as vias aéreas dificeis nos casos com
envolvimento craniofacial. Além das deformidades no SBA, as vias aéreas pediatricas sédo
desafiadoras devido a anatomia Unica (tamanho menor, corda vocal entre C1-C4 com uma
angulacdo anterior, uma epiglote grande e flexivel, e um occipital grande) e fisiologia
(obstrucao frequente das vias aéreas superiores sob AG, metabolismo mais alto e dessatu-
racdo mais rapida durante o periodo de apneia).

Devem ser mantidos prontos a estagdo de via aérea dificil com diferentes tamanhos de
tubos endotraqueais, via aérea com mascara laringea, videolaringoscépio, fibroscépio
pediatrico etc. Defeitos na reducdo de membros podem dificultar o acesso vascular.

Muitas vezes, os pacientes com SBA estdo associados a fenda labial ou fenda palatina. [13]

Em pacientes com fenda palatina grande, um medidor é colocado para preencher a lacuna e
melhorar a visualizacao da glote durante a laringoscopia direta.

Preparacao especifica para transfusdo ou administracdo de hemoderivados
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A necessidade de transfusao perioperatdria depende da condicdo do paciente no momento
da apresentacdo. Borkar et al. relataram um caso de SBA em uma mulher adulta com
anemia grave (hemoglobina 5,1 gm%) e trombocitose (contagem de plaquetas —
785.000/mm3). Duas unidades de sangue total foram transfundidas para o paciente. [14]

Preparacao especifica para anticoagulacao

N&o reportado.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizacao

O posicionamento ou mobilizacdo de pacientes com SBA com contratura anormal das
extremidades pode ser dificil. Portanto, deve-se tomar o0 maximo cuidado para apoiar 0s
membros. Os pontos de pressdo devem ser preenchidos com rolos de algoddo ou
compressas de gel adequadamente antes da cirurgia.

Provaveis interacfes entre farmacos anestésicos e medicagdes de uso continuo

N&o reportado.

Procedimento anestesioldgico

Como a cooperacao é freqientemente limitada em pacientes pediatricos, a pré-medicacéo
sedativa e a presenca dos pais durante a inducdo podem ser uteis.

Cada paciente com SBA precisa de um plano anestésico individual. A decisdo da inducéo
inalatéria ou intravenosa deve ser baseada individualmente.

Mufioz et al relataram um caso de bandas amnidticas que abrangem o corddo umbilical e o
membro inferior esquerdo, que foi liberado a laser por fetoscopia as 21 semanas de
gestacdo, sob anestesia intramuscular no feto e anestesia peridural com sedagédo na mée.
[15] Atropina (10 pg / kg), fentanil (15 pg / kg) e vecurénio (0,1 mg / kg) foram administrados
por via intramuscular no feto.

Monitorizacdo especifica ou adicional

Para prevenir a hipotermia, varias medidas como cobertura adequada das extremidades
com cobertores quentes, elevacdo da temperatura ambiente e fluidos intravenosos quentes
podem ser tomadas. A extubacéo deve ser realizada quando houver respiragdo espontanea
regular, movimentos vigorosos de todos os membros, boa saturacdo de oxigénio e auséncia
de hipotermia significativa.
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ComplicacBes possiveis

O manejo desta doenca deve ser multidisciplinar e o resultado depende da gravidade das
malformacoes.

Cuidados p6s-operatorios

Os protocolos de rotina de cuidados pds-operatérios e controle da dor devem ser seguidos.

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

N&o reportado.

Anestesia ambulatorial

Esta opcdo depende do procedimento cirargico, condicdo do paciente, distancia entre a
casa e o hospital do paciente.

Anestesia obstétrica

N&o reportado.
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