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Recomendacdes Anestésicas para

Sindrome de Crouzon

Nome da doenca: Sindrome de Crouzon

ICD 10: Q75.1

OMIM:

Sindbnimos: Disostose craniofacial; sindrome do primeiro arco branquial

Sumério da doenca: A sindrome de Crouzon € um distirbio congénito caracterizado pelo
fechamento prematuro (sinostose) das suturas coronais e menos frequentemente das
suturas sagitais ou lambdoidais do cranio. Isso resulta em uma aparéncia dismorfica do
cranio e da face, com testa alta, occipital achatado e braquicefalia. Além da
craniossinostose, as criangas afetadas também podem ter fusdo anormal dos ossos da base
do cranio e da face média, resultando em hipoplasia maxilar, palato arqueado alto e Orbitas
rasas, causando exoftalmia pronunciada. Crouzon ocorre em aproximadamente 1 em 25.000
nascimentos e € devido a uma mutagdo no gene do receptor do fator de crescimento de
fibroblastos (FGFR) 2 no cromossomo 10 (1). Pode ser herdado de maneira autossémica
dominante ou ocorrer esporadicamente como uma mutagcao espontanea. Tem uma predomi-
nancia masculino:feminino de 3: 1. A aparéncia clinica da sindrome de Crouzon pode variar
significativamente, de caracteristicas faciais sutis a displasia grave e comorbidade significa-
tiva.

A sinostose prematura das suturas cranianas pode produzir uma série de efeitos na crianca
em crescimento, embora o grau de gravidade seja variavel. A combinacdo de uma
capacidade intra-craniana reduzida e um cérebro em crescimento pode resultar em aumento
da pressdo intracraniana (PIC), atrofia Optica, surdez, convulsbes e raramente
comprometimento mental. A disostose prolongada dos ossos faciais e cervicais e as
anormalidades subsequentes dos tecidos moles podem incluir as vias aéreas superiores e a
apneia obstrutiva do sono (AOS) € comum na Sindrome de Crouzon. Anormalidades da
coluna podem estar presentes, reduzir o movimento cervical e, juntamente com obstrucdes
nasais e faringeas, um cenario de via aérea dificil deve ser antecipado (2;3). A sindrome de
Crouzon pode estar associada a um canal arterial patente (PDA) e coarctacdo de aorta
(AoC). As sindromes de Crouzon, Apert e Pfeiffer sdo as mais reconheciveis das
craniossinostoses sindrémicas.

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

Talvez o diagnostico esteja errado




"' Encontre mais informacOes sobre a doenca, os seus centros de referéncia e
organizacdes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net
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Cirurgia tipica

A neurocirurgia craniofacial corretiva é tipica em criancas com sindrome de Crouzon. Se
possivel, esses procedimentos importantes sao adiados até o final da infancia, quando o
crescimento 0sseo é mais avangado.

No periodo neonatal, procedimentos ndo craniofaciais, como traqueostomia ou insercédo de
um shunt ventriculo-peritoneal sdo mais comuns. A expansdo da fossa posterior pode ser
realizada nos primeiros 6 meses de vida, para obter descompressdo craniana, se
necessario.

O avanco fronto-orbital visa proteger as 6rbitas da subluxacdo. A hipoplasia complexa da
abobada craniana, da 6rbita e da face média pode exigir correcdo com procedimentos
estendidos, como avanco fronto-facial, a chamada osteotomia Le Fort Il e / ou osteogénese
por distracdo com aplicacdo de um dispositivo rigido de extragdo (estrutura RED).
Novamente, no caso de hipoplasia grave, esses procedimentos podem ocorrer mais cedo na
vida, se indicado.

Os procedimentos reconstrutivos mencionados provavelmente seréo realizados apenas em
centros terciarios especializados e representam um extenso trauma cirargico que requerem
recursos e especializagéo anestesioldgica e de terapia intensiva avancada.

Nos casos afetados por canal arterial patente ou coarctacdo da aorta, podem ser indicados
procedimentos cardiocirirgicos pediatricos.

Naturalmente, os pacientes com graus varaveis de comprometimento mental, podem se

apresentar em qualquer época da vida para quaisquer tipo de cirurgia ou até exigir sedacéo
para procedimentos diagndsticos eletivos ou pequenas cirurgias.

Tipo de anestesia

Nao existem contra-indicacdes conhecidas para medicamentos anestésicos especificos, e a
cirurgia pode prosseguir com anestesia regional ou geral. Evitar a anestesia geral e os
opiaceos sistémicos pode ser vantajosa em pacientes com obstrucdes das vias aéreas (por
exemplo, AOS). Ha relatos de bloqueios neuroaxiais bem-sucedidos (5). No entanto, a
presenca de escoliose pode dificultar a anestesia neuroaxial.

Devido a possibilidade de via aérea dificil e especialmente obstrucdo das vias aéreas
superiores (veja abaixo), as técnicas inalatérias ndo sdo adequadas para a inducdo da
anestesia.

No caso de aumento da presséo intracraniana, o uso de Oxido nitroso ndo é recomendado.
Qualquer aumento adicional no ICP deve ser evitado.

Em paises bem desenvolvidos, a maioria dos pacientes adultos com Crouzon passou por
uma cirurgia craniofacial corretiva e a anestesia provavelmente nao apresentara
dificuldades. Em outras situa¢cfes, como no mundo em desenvolvimento, os adultos podem
ser encontrados com doencas graves nao tratadas.
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Exames adicionais pré-operatérios necessarios (além do cuidado padréo)

Durante a avaliacdo anestesiol6gica pré-operatoria, 0 escrutinio em relacdo a quaisquer
indicadores de via aérea dificil € essencial. Possibilidades para dispositivos alternativos de
vias aéreas, como mascaras e tubos supragléticos deve ser cuidadosamente avaliado
(abertura da boca?).

Pode haver pistas importantes na histéria pessoal, cirlrgica ou anestésica: descricdo do
ronco e / ou apneia do sono, ventilacdo dificil sob da méscara valvula-bolsa e adjuvantes
utilizados. Esse conhecimento pode ajudar a orientar o gerenciamento anestesiolégico ou
outras investigacoes.

A cirurgia craniofacial corretiva deve ser considerada uma genuina grande cirurgia e é
aconselhavel uma avaliagé@o pré-operatéria estendida de acordo com as diretrizes da pratica
local (exames de sangue, incluindo coagulagéo, necessidade de transfusédo, vigilancia em
terapia intensiva etc.). Em PDA ou AoC suspeitos ou diagnosticados, um ecocardiograma e
avaliacao da insuficiéncia cardiaca devem ser realizados ou a cardiologia pediatrica deve
ser consultada alternativamente.

Investigue sobre um possivel histérico de convulsdes, medicamentos para convulsées, etc.

Preparacao especifica para o manejo da via aérea

Ao anestesiar adultos ou criangas com Sindrome de Crouzon, é aconselhavel antecipar e
preparar uma via aérea dificil. Em criangas, a obstrucdo das vias aéreas pode ocorrer
precocemente durante a inducéo, devido ao bloqueio da lingua na cavidade oral hipoplasica,
e, portanto, requer adjuvantes nas vias aéreas, como um tubo naso ou orofaringeo ou
mascara ou tubo laringeo. A mandibula geralmente ndo é afetada pelo processo da doenca
e, portanto, a laringoscopia geralmente é viavel.

No entanto, existem situacfes especiais em que a laringoscopia pode se tornar mais dificil:
Apbs um curso de distracGes para permitir o avanco da face média, que é feito para
aumentar a cavidade nasofaringea, pode ocorrer uma laringoscopia dificil, especialmente se
houver necessidade de remover o distrator. Isso pode ocorrer mesmo que a intubacgéo tenha
ocorrido sem intercorréncias (6).

Outra situacdo especifica a ser observada é a anestesia de criangcas que possuem uma
estrutura RED: a aplicacdo convencional de uma mascara facial € impossivel durante a
inducdo, mas virar a mascara de cabeca para baixo pode permitir um ajuste consideravel e
ventilacdo com pressdo positiva se necessério. Embora a laringoscopia também possa ser
impedida nesses casos, uma mascara laringea deve ser possivel como um dispositivo de
apoio.

O anestesista deve estar familiarizado com a remocao rapida da estrutura RED em caso de
emergéncia (4), o que é feito facilmente cortando os fios horizontais e usando uma chave de
fenda para remover o parafuso restante e a barra central vertical. As ferramentas
necessarias precisam estar presentes.

Antes da indugcdo da anestesia para qualquer paciente com Crouzon, a proximidade de

ajuda especializada é obrigatoria, e isso pode incluir um segundo anestesista experiente e
um cirurgido otorrinolaringologista.
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Um carro de via aérea dificil, com equipamentos variados de vias aéreas com mascara
orofaringea, nasofaringea e laringea, videolaringoscopio, conjuntos de puncgéo cricotiredidea
e broncoscopio de fibra Optica devem estar préximos. Antes da indugdo, preparar 0s
materiais de vias aéreas de tamanho correto. O monitoramento completo deve ser instituido,
por exemplo, de acordo com as diretrizes da Association of Anesthetists of Great Britain and
Ireland (7).

Em qualquer caso duvidoso, a priori € aconselhavel o gerenciamento das vias aéreas por
uma intubacéo a fibra dptica acordada.

Preparacao especifica para transfusdo ou administracdo de hemoderivados

Crouzon ndo esta associado a didtese hemorragica e ndo ha evidéncias que sugiram
problemas especificos relacionados a administracdo de produtos sangtineos. Entretanto,
procedimentos craniofaciais podem estar associados com perda significativa de sangue,
principalmente quando a cirurgia é prolongada, e em criancas mais jovens e com baixo peso
(8). Como tal, os pacientes devem ter um hemograma completo, testes de coagulacéo e
sangue compativel antes da cirurgia. O uso pré-operatério de eritropoietina e ferro também
foi descrito. Medidas como o uso de anti-fibrinoliticos, a infiltracéo cirargica de adrenalina e
a recuperacdo celular (cell saver) tém sido bem-sucedidas na reducédo da requisicdo de
transfusdo (9). O monitoramento invasivo € indicado para cirurgia craniofacial, e a
amostragem regular para andlise de gases no sangue arterial ou um trombelastograma
(TEG) ajudara a orientar o gerenciamento de fluidos e produtos sanguineos. Além dos
eritrgcitos, outros produtos que provavelmente serdo necessarios incluem plasma fresco
congelado, crioprecipitado e plaquetas. A ligagdo com um hematologista pediatrico antes ou
durante o procedimento também pode ser Util.

Preparacao especifica para anticoagulacéo

Ndo ha evidéncias de aumento do risco de tromboembolismo venoso no periodo
perioperatério, em comparacao com a populagao cirdrgica normal.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizacao

Cuidados extras devem ser tomados para proteger os olhos dos pacientes no
intraoperatério. Exoftalmia pode estar presente e o fechamento da palpebra pode nao ser
facil. E recomendavel o uso de lubrificacéo e protetores oculares cuidadosamente aplicados.
N&o ha relatos de aumento do risco de fratura ou ulceragédo da pele; portanto, os pacientes
devem ser tratados com as mesmas precaucdes que outros pacientes cirlirgicos.

Provéveis interacfes entre farmacos anestésicos e medica¢fes de uso continuo

Nenhum conhecido.
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Procedimento anestesioldgico

Uma vez que as vias aéreas estejam seguras, a anestesia pode prosseguir com agentes
volateis ou intravenosos. A analgesia multimodal, incluindo o uso de infiltracdo anestésica
local, pode ajudar a reduzir a necessidade de opidceos em pacientes com AOS. No final da
cirurgia craniofacial, a via aérea deve ser reavaliada antes da extubacao acordada.

Monitorizacdo especifica ou adicional

O tipo de cirurgia determinara a extensdo do monitoramento adicional necessério. A cirurgia
craniofacial exigird acesso calibroso ou acesso venoso central, monitoramento invasivo da
presséo arterial e cateterizagdo. A amostragem regular para analise de gases no sangue ou
TEG ajudaréa a orientar o gerenciamento de fluidos e produtos sanguineos. Para outros tipos
de cirurgia, uma linha arterial também pode permitir o monitoramento das trocas gasosas na
recuperacao.

Complicacbes possiveis

As criancas ou adultos com Crouzon com suspeita ou apneia do sono diagnosticada podem
ndo tolerar uma técnica anestésica de respiracdo espontanea. Isso ocorre devido ao
deslocamento para direita da curva de resposta ao diéxido de carbono, que ocorre sob
anestesia e € agravada pelo efeito dos opiaceos. Como tal, apés a fixacao das vias aéreas,
deve ser utilizada ventilagdo com pressédo positiva. Considere também o uso de agentes de
acdo mais curta, como desflurano, propofol e remifentanil, para facilitar um retorno confiavel
dos reflexos das vias aéreas e ventilacdo espontanea ao final do procedimento. Abster-se
de benzodiazepinicos! Nos procedimentos craniofaciais, como em qualquer cirurgia em que
0 anestesista ndo tenha acesso imediato as vias aéreas, esteja sempre vigilante quanto a
evidéncias de intubacdo endobrdnquica, deslocamentos, desconexdo ou blogueio do tubo
endotraqueal por sangue ou secrecdes. Nao ha relatos de outras manifestacdes especificas
da doenca comum no intra-operatorio.

Cuidados p6s-operatorios

As criangcas com Crouzon correm o risco de obstrucdo das vias aéreas superiores na
emergéncia e na recuperacdo. A combinacao de nivel consciente reduzido e / ou opiaceos
excessivos, respiracdo desordenada subjacente ao sono e qualquer edema ou secrecdo de
tecidos moles coexistentes podem ser potencialmente perigosos. A obstrucdo apés a
extubacao pode ser aliviada por manobras simples das vias aéreas, como elevacdo do
gueixo / inclinagdo da cabecga e succdo. A insercdo de uma via aérea nasofaringea, se
possivel, também é eficaz. As criangas que usaram CPAP nasal ou facial no pré-operatério
também devem té-lo disponivel em recuperacéo ou UTI.

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

Nenhum relato.
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Anestesia ambulatorial

As criancas sem comorbidades significativas ou apneia do sono, por exemplo, aguelas com
caracteristicas leves da sindrome ou aquelas que foram submetidas a cirurgia craniofacial
corretiva bem-sucedida e submetidas a procedimentos cirlrgicos menores, podem ser
adequadas para a cirurgia ambulatorial. Recomenda-se cautela em adultos com apneia do
sono parcialmente tratada ou suspeita, principalmente naqueles que necessitam de
opidides.

Anestesia obstétrica

A sindrome de Crouzon nédo é conhecida por estar associada a complicagées na gravidez.
Ndo ha contra-indicacdo para técnicas neuroaxiais, mas a escoliose pode apresentar
problemas praticos.

Se for necesséria anestesia geral, o edema supraglético das vias aéreas pode impedir a

ventilacdo com mascara e a laringoscopia. Consideragdo especial deve ser dada a
intubacao por fibra éptica acordada neste subgrupo de pacientes (10).
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Recursos Online:
Informacdes Online da Neurocirurgia Pediatrica do Johns Hopkins Hospital:

http://www.hopkinsmedicine.org/neurology neurosurgery/centers clinics/pediatric_neurosurgery/condi
tions/craniosynostosis/

Grupo de apoio a familia e ao paciente:
https://www.facebook.com/pages/International-Crouzon-Syndrome-Support-Group/146204398727264
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