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Recomendac0fes anestésicas para

Sindrome de Beals

Nome da doenca: Sindrome de Beals
ICD 10: Q68.8
Sinénimos: Aracnodactilia contratural congénita (ACC), Beals-Hecht sindrome.

Sumario da doenca: A sindrome de Beals foi descrita pela primeira vez por Beals e Hecht
em 1971 [1].

A sindrome de Beals € uma doenca extremamente rara do tecido conjuntivo, caracterizada
por multiplas contraturas em flex@o, aracnodactilia, cifoescoliose severa, pavilhdes anormais
e hipoplasia muscular [2,3]. As caracteristicas clinicas sdo semelhantes a sindrome de
Marfan. E diferente da sindrome de Marfan porque a incidéncia de anormalidades cardiacas,
como dilatacdo da raiz adrtica, € muito menor na sindrome de Beals e a presenca de
multiplas contraturas em flexdo € caracteristica da sindrome de Beals. No entanto, os
pacientes com sindrome de Beals podem apresentar prolapso da valvula mitral e outras
doencas cardiacas congénitas.

A sindrome de Beals é uma condicdo autossémica dominante associada a mutagédo no gene
FBN2 na regido cromossOmica 5923. A incidéncia da sindrome de Beals é desconhecida e a
prevaléncia é dificil de estimar devido a sobreposicéo do fenétipo com a sindrome de Marfan
[4]. Homens e mulheres sdo igualmente afetados. Espera-se que os individuos com
sindrome de Beals sejam cognitivamente normais. Atraso no desenvolvimento motor €
comum decorrente das contraturas.

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

Talvez o diagnostico esteja errado

o Encontre mais informacbes sobre a doenca, os seus centros de referéncia e
organizacOes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Cirurgia tipica

Cirurgia de correcdo de escoliose, liberacdo de contratura, reducdo de fraturas de 0ssos
longos.

Tipo de anestesia

N&o ha recomendacao definitiva para anestesia geral ou anestesia regional.

A sindrome de Beals estd associada a dificil acesso intravenoso, via aérea dificil e
posicionamento dificil devido a multiplas contraturas. Ha casos relatados de criangcas com
sindrome de Beals com dificuldade de laringoscopia e intubacdo, devido a caracteristicas
dismorficas.

Poucas informacdes estdo disponiveis na literatura sobre bloqueio neuroaxial e anestesia
regional nesses pacientes. A presenca de escoliose e / ou cifose pode representar um
desafio técnico significativo. A anestesia regional pode ser desafiadora devido a contraturas
e dificuldades de posicionamento.

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

A funcdo respiratoria deve ser avaliada no pré-operatorio, pois pessoas com sindrome de
Beals podem apresentar doencga pulmonar restritiva.

As criancas com sindrome de Beals podem apresentar varios defeitos cardiacos, como
defeitos septais (CIA, CIV), interrupcdo do arco aértico e prolapso da valvula mitral. Um
ecocardiograma pré-operatorio deve ser feito para descartar a presenca de defeitos
cardiacos e seus efeitos.

Embora o envolvimento ocular ainda nédo esteja claro, uma avaliacdo oftalmolégica completa
€ recomendada.

Preparacgao especifica para o manejo da via aérea

H& casos relatados de via aérea dificil em criancas com sindrome de Beals [5,7].
Laringoscopia e intubacgéo dificeis séo relatadas devido & abertura bucal restrita, micrognatia
e palato arqueado alto. Uma avaliacdo pré-operatéria completa das vias aéreas e um plano
de manejo adequado devem ser implementados antes da anestesia dessas criancas. Os
preparativos para 0 manejo das vias aéreas dificeis sdo recomendados, variando desde
simples (vias aéreas orofaringeas / nasofaringeas) até as avancadas (videolaringoscopio /
broncoscopio fibredptico).

Preparacao especifica para transfusao ou administragdo de hemoderivados

Ndo ha evidéncias de praticas transfusionais especificas em criangcas com sindrome de
Beals. Como em qualquer cirurgia de correcdo de escoliose, sangramento excessivo e
necessidade de transfusdo de sangue devem ser previstos em criancas submetidas a
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cirurgia de correcdo de escoliose e medidas gerais como acido tranexamico e recuperacao
de células devem ser consideradas.

Preparacao especifica para anticoagulacéo

Nenhuma informacéo sobre a fisiopatologia especifica da doenca.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizacéo

Cuidado especial deve ser tomado durante o posicionamento e 0 acolchoamento adequado
de todas as protuberancias dsseas deve ser garantido.

InteracOes entre farmacos anestésicos e medicagdes de uso continuo

N&o reportado.

Procedimento anestesioldgico

Podem ser utilizadas técnicas de inalagdo e TIVA. Ndo ha evidéncias que favorecam
gualquer agente de indu¢do ou manutengdo em particular. Ha casos relatados de intubacéo
dificil em criangcas com sindrome de Beals. Portanto, uma avaliagédo pré-operatéria completa
das vias aéreas e um plano de manejo adequado devem ser implementados antes de
anestesiar essas criangas.

A anestesia regional pode ser desafiadora devido a multiplas contraturas articulares,
escoliose e deformidades da coluna vertebral.

Monitorizac&o especifica ou adicional

O monitoramento intraoperatério deve ser adaptado ao procedimento e a presenca de
comorbidades. Considere o monitoramento cardiaco em criangas com comorbidades
cardiacas.

Complicacfes possiveis

o Via aérea dificil

e Complicacbes respiratorias poOs-operatorias podem ocorrer devido a doenca
pulmonar restritiva concomitante e controle deficiente das vias aéreas

e Complicacbes cardiacas - monitoramento cardiaco conforme necessario deve ser
realizado
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e Posicionamento cuidadoso devido a maltiplas contraturas articulares.

Cuidados p6s-operatorios

Dependendo da presengca de comorbidades (cardiopatias congénitas) e tipo de cirurgia
realizada (correcdo de escoliose); eles podem precisar de cuidados especiais e
monitoramento (HDU, UTI) no pés-operatorio.

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

Problemas das vias respiratérias como mencionado acima.

Anestesia ambulatorial

Procedimentos menores, especialmente em pacientes sem comorbidades, podem ser
realizados como procedimentos ambulatoriais.

Anestesia obstétrica

N&o ha literatura documentada sobre anestesia obstétrica em pacientes com sindrome de
Beals.
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