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Recomendações anestésicas para  

Síndrome de Angelman 

Nome da doença:   Síndrome de Angelman 

ICD 10:  Q93.5 

OMIM: 105830 

Sinônimos: “Happy puppet” síndrome 

Sumário da doença:  A síndrome de Angelman (SA) é uma doença neuro-genética que 
consiste em grave atraso no desenvolvimento, disfunção de movimento ou equilíbrio, um 
fenótipo comportamental de "comportamento feliz" (risos/sorrisos frequentes, agitação das 
mãos, etc.) e fala mínima ou ausente (com receptividade e habilidades de comunicação não-
verbal mais pronunciadas do que as verbais). Frequentemente (mais de 80%), a SA está 
associada a microcefalia, convulsões e um eletroencefalograma anormal (amplitudes 
grandes, ondas de pico lentas, ondas trifásicas). Vinte a 80% dos pacientes com AS 
demonstram características clínicas como glossoptose, prognatismo, dentes espaçados, 
estrabismo, escoliose e fascinação por água. 

Clinicamente, a SA em meninas durante a primeira infância pode imitar as características da 
síndrome de Rett e poderá ser difícil diferenciar uma da outra por meio de exame clínico. 
Geneticamente, a SA está relacionado à síndrome de Prader-Willi, pois as duas síndromes 
são mapeadas para a mesma região do cromossomo 15q11.2-13 e ambas as condições são 
geneticamente impressas. No entanto, as condições são distintas geneticamente, uma vez 
que SA é devido à interrupção materna do gene UBE3A derivado da mãe, enquanto a 
síndrome de Prader-Willi é causada pela interrupção de vários elementos genômicos no 
cromossomo derivado paternalmente. Assim, o gene PWS é "desligado" no cromossomo 15 
herdado da mãe. Por outro lado, se a área excluída for de origem materna, o gene paterno é 
desligado e o paciente terá a SA.   

Cada síndrome, quando causada por uma deleção cromossômica de 15q11.2-13, também 
pode resultar na deleção concomitante de GABRA5, GABRB3 e GABRG3. Assim, a 
produção do receptor GABA pode ser anormal. Esses receptores GABA anormais foram 
implicados nas respostas imprevisíveis de pacientes com SA aos agonistas de GABA. 
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A medicina está em desenvolvimento 

Talvez haja novo conhecimento  

Cada paciente é único 

Talvez o diagnóstico esteja errado 

 
 

Encontre mais informações sobre a doença, os seus centros de referência e 
organizações de pacientes na Orphanet: www.orpha.net 
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Cirurgia típica 

Cirurgia oral; cirurgia ortopédica (escoliose); oftalmologia (estrabismo) e cirurgia otorrino-
laringológica. 

 

Tipo de anestesia 

A dosagem anormal do receptor GABA e, hipoteticamente, também a desregulação dos 
receptores NMDA ou AMPA (relacionada à interrupção do UBE3A) pode implicar em 
problemas com a administração de alguns agentes anestésicos, mas não há evidência 
conclusiva de que qualquer medicamento ou hipnótico possa ser mais apropriado do que 
outros. Assim, a anestesia balanceada e a anestesia venosa total têm sido utilizadas sem 
efeitos adversos, embora a duração dos efeitos da droga deva ser levada em consideração. 
O uso de dexmedetomidina como substância hipnótica em anestesia venosa total com 
monitorização neurofisiológica intraoperatória mostrou-se útil em um relato de caso. 

Em princípio, não há contra-indicação para anestesia regional. No entanto, por causa dos 
atrasos no desenvolvimento desses pacientes e do comportamento frequentemente agitado, 
a colocação, bem como a avaliação do sucesso ou fracasso da anestesia raquidiana ou 
epidural é difícil. Além disso, a escoliose pode dificultar a colocação de um cateter peridural. 

 

Exames adicionais pré-operatórios necessários (além do cuidado padrão) 

Se houver história de bradicardia, a função cardíaca deve ser testada. Em casos de crises 
epilépticas graves ou frequentes, um neurologista pediátrico deve ser consultado. Doenças 
coexistentes que podem levar a complicações perioperatórias devem ser avaliadas. 

A comunicação com os pais do paciente deve ser integrada desde o início, porque as 
habilidades de comunicação verbal dos próprios pacientes são fracas ou inexistentes. 

 

Preparação específica para o manejo da via aérea  

Anormalidades anatômicas faciais e orofaríngeas, como língua protuberante, sobremordida 
e prognatismo, ocorrem em casos de SA e tendem a aumentar com a idade. Sua avaliação 
pelo anestesiologista deve ser obrigatória, mas não há provas de que problemas de 
intubação sejam esperados. 

 

Preparação específica para transfusão ou administração de hemoderivados 

Não reportada. 

 

Preparação específica para anticoagulação 

Não reportada. 
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Precauções específicos para posicionamento, transporte e mobilização  

Não reportada. 

 

Interações entre fármacos anestésicos e medicações de uso contínuo  

Não reportada. 

 

Procedimento anestesiológico 

Não há evidências conclusivas de que qualquer medicamento ou anestésico possa ser 
inapropriado. 

Quando relaxantes musculares são usados, a antagonização com agentes anticolineste-
rásicos deve ser evitada devido à possibilidade de bradicardia. Caso os anticolinesterásicos 
devam ser administrados, eles sempre devem ser acompanhados por anticolinérgicos. A 
bradicardia foi descrita como potencialmente fatal. O uso de sugamadex pode causar 
bradicardia, mas em princípio, parece viável. 

 

Monitorização específica ou adicional 

Fraqueza pós-operatória deve ser evitada. A monitorização do bloqueio neuromuscular é 
recomendada para assegurar que a reversão com agentes anticolinesterásicos não seja 
necessária. 

 

Complicações possíveis 

Crianças com SA podem ter síncope secundária à hipertonia vagal durante crises de riso. 

Existem também 2 relatos de casos que descrevem pacientes com SA que apresentam 
bradicardia grave durante cirurgia realizada sob anestesia geral. O pré-tratamento com 
atropina ou glicopirrolato para prevenir bradicardia durante um procedimento realizado sob 
anestesia geral tem sido defendido por alguns autores; também a bradicardia nem sempre é 
suficientemente suscetível à atropina. Para evitar a elevação do tônus vagal, as indicações 
para laparoscopia devem ser avaliadas com cuidado. 

 

Cuidados pós-operatórios 

Os cuidados intensivos não são obrigatórios. O tempo de permanência na SRPA de 
pacientes com SA não difere em comparação com outros pacientes pós-procedimento. O 
grau de supervisão pós-operatória depende do procedimento e da condição pré-operatória 
do paciente. 

Por causa da falta de habilidades de comunicação verbal, o grau de dor pós-operatória deve 
ser avaliado com muito cuidado. O fenótipo “feliz” é potencialmente enganoso para inter-
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pretação. Recomenda-se a ajuda dos pais para decodificar a dor, principalmente 
reconhecendo o diferencial da agitação. 

 

Problemas agudos relacionados à doença e seus efeitos na anestesia e recuperação 

Embora as convulsões sejam frequentemente associadas à SA, não há evidências de 
problemas de epilepsia causados pela anestesia administrada a pacientes com SA. 

A complicação com risco de vida mais significativa de um paciente anestesiado com SA foi a 
bradicardia devido à hipertonia vagal que levou à assistolia com resposta retardada à 
atropina. Mas em ambos os estudos recentes que não foram relatos de caso único (Berlim / 
Alemanha; Nashville, TN, EUA), nenhum caso de bradicardia ocorreu (total de 13 pacientes, 
31 casos de anestesia). 

A função respiratória pós-operatória pode ser esgotada devido a circunstâncias típicas, 
como AOS. 

 

Anestesia ambulatorial 

A anestesia ambulatorial é possível de acordo com as diretrizes comuns se o procedimento 
em si não permitir uma fase mais longa de supervisão. Isso se aplica especialmente à 
cirurgia oral. 

 

Anestesia obstétrica 

Não reportada. 
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