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Recomendacdes Anestésicas para

Sindrome de Kartagener

Nome da doenga: Sindrome de Kartagener

ICD 10: Q89.3

OMIM:

Sindbnimos: Sindrome (triade) da sinusite-bronquiectasia-situs inversus

Sumario da doenca: A sindrome de Kartagener (SK) é um disturbio genético autossémico
recessivo raro, com prevaléncia de 1:32.000, constituindo cerca de 50% das discinesias
ciliares primarias (DCP) e caracterizada por um curso incluindo a triade de sinusite,
bronquiectasia e situs inversus.

Foi descrita pela primeira vez por Siewert em 1904, mas Kartagener reconheceu em 1933 a
triade de distarbios como uma sindrome congénita distinta. Mais de 35 muta¢ces genéticas
gue causam em disturbio da morfologia e funcao ciliar, sdo conhecidos por causar DCP. A
maioria das areas das vias aéreas superiores, incluindo mucosa nasal, seios paranasais,
ouvido médio, trompa de Eustaquio e faringe, e das vias aéreas inferiores, da traquéia
abaixo até bronquiolos respiratérios, sao revestidas por epitélio ciliado.

A disfuncdo ou falta dos bracos da proteina dineina, que permitm o movimento ciliar,
normalmente ligado aos elementos estruturais que compdem o cilio, resulta na interrupgéo
do movimento ciliar coordenado e na propulsdo do muco. A retengcdo e o acimulo de muco
levam a uma variedade de infec¢bes recorrentes no térax, ouvidos, nariz, garganta e seios
paranasais. Também é observada a infertiidade masculina devido a imobilidade dos
espermatozoides.

Os sintomas tipicos de sinusite crbnica, bronquite e bronquiectasia sdo mais graves na
primeira década de vida, moderando-se na segunda década. Casos graves de SK podem
ser fatais, a menos que o transplante de pulméo seja realizado. Uma pequena porcentagem
dos pacientes com SK apresenta hidrocefalia. As células ependimarias no revestimento dos
ventriculos cerebrais envolvidos na producédo de LCR também sao ciliadas. A funcao ciliar
prejudicada pode envolver a prevencdo da reabsor¢do do LCR, resultando no
desenvolvimento de hidrocefalia comunicante que causa cefaléia cronica. Situs inversus € a
condicado congénita na qual os principais 6rgdos intratoracicos e / ou intraabdominais sao
revertidos ou espelhados de suas posicdes normais, possivelmente resultantes da falta de
controle ciliar do posicionamento do 6rgdo no embrido com discinesia ciliar primaria.
Normalmente, o cilio possui um movimento rotativo, que aciona um movimento vetorial,
portanto, podem levar a lateralizagdo de 6rgdos durante a embriogénese. A lateralizacdo de
orgéos é aleatoria se a funcgéo ciliar estiver ausente. Situs inversus incompleto / completo €
observado em cerca de metade dos casos de sindrome DCP.




Durante o estdgio embriondrio, a discinesia ciliar pode levar a outras anomalias de 6rgaos,
como atresia biliar, ma rotagdo intestinal, asplenia e polisplenia. Embora o desenvolvimento
frequente de infecgbes das vias aéreas superiores e inferiores ap0s o nascimento, a
comorbidade do situs inversus e uma histoéria familiar possam sugerir SK, mas o diagnéstico
definitivo depende de analises ultraestruturais ciliares ou testes genéticos moleculares. Nao
ha teste de diagndstico “padrdo ouro” para DCP. A microscopia eletrénica (ME) tem sido o
teste tradicional usado para o diagnostico de DCP, no entanto, ndo pode ser usado para
diagnosticar pacientes com DCP (15-20%) com ultraestrutura normal. Atualmente, todas as
mutacdes nos genes que causam a DCP ainda ndo foram descobertas. A andlise de
imunoflorescéncia é altamente especifica, mas a sensibilidade € atualmente limitada. A
medida do padréo de batimento ciliar e da frequéncia tem sido recomendada como um teste
de diagndstico de primeira linha para DCP.

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

Talvez o diagndstico esteja errado

Encontre mais informagcdes sobre a doencga, os seus centros de referéncia e
- organizacdes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net
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Cirurgia tipica

Adenoamigdalectomias, insercdes de tubos de timpanostomia, cirurgia sinusal, polipectomia
nasal e cirurgia pulmonar devido a bronquiectasias, investigacoes de infertilidade e cirurgia
cardiaca sdo as cirurgias citadas.

Tipo de anestesia

Devido aos distUrbios respiratérios comérbidos, a anestesia local ou regional é a melhor
escolha sempre que possivel, contra a anestesia geral.

Para otimizar as funcBes respiratérias antes da cirurgia, recomenda-se fisioterapia
respiratoria, drenagem postural para reduzir as secre¢des, tratamento broncodilatador para
evitar a reatividade das vias aéreas e antibioticoterapia para tratar ou prevenir infec¢des do
trato respiratério superior e inferior.

Na SK com comorbidade por cardiopatia congénita, profilaxia com endocardite e medidas
para prevenir embolia aérea devem ser realizadas juntamente com o tratamento.

Bloqueios nervosos centrais ou periféricos devem ser preferidos com o objetivo de minimizar
a necessidade de opioides, que provocam depressao respiratoria.

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

Testes da funcdo pulmonar: VEF1 (volume expiratorio forcado no primeiro segundo), CVF
(capacidade vital forcada), VEF1 / CVF, capacidade pulmonar total, capacidade de difusédo
pulmonar por monéxido de carbono (DLCO) deve ser determinado quando surgir um padréao
normal ou obstrutivo. A radiografia de térax € necessaria para excluir pneumonia e
atelectasia. A determinacdo dos gases sanguineos arteriais pode ser util para avaliar o
funcionamento respiratorio.

As anatomias cardiaca, toracica e abdominal devem ser determinadas no pré-operatério.
Situs inversus pode ser diagnosticado com radiografia (Figura 1). Nos casos com disturbios
cardiacos congénitos comorbidos, a anatomia e as fun¢des cardiacas devem ser avaliadas
através de histérico, exame fisico, eletrocardiograma e ecocardiografia. O ECG é a imagem
espelhada do normal devido a dextrocardia (Figura 2). Além disso, a bronquiectasia cronica
pode progredir para cor pulmonale.

Preparacao especifica para o manejo da via aérea

O SK néo possui correlacao direta com intubacéo traqueal dificil. A intubacdo nasotraqueal é
relativamente contra-indicada, dadas as possibilidades de sinusite crénica, pdlipo nasal e
otite média crénica.
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Preparacao especifica para transfusdo ou administracdo de hemoderivados

Nos casos graves de candidato SK para transplante de pulméo, a transfusdo deve ser
evitada para reduzir o risco de qualquer reacdo de anticorpos.

Preparacao especifica para anticoagulacao

N&o héa evidéncias para apoiar a necessidade de terapia anticoagulante especifica.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizagdo

N&o reportado.

Provaveis interacfes entre farmacos anestésicos e medica¢cdes de uso continuo

N&o reportado.

Procedimento anestesioldgico

Enquanto broncodilatadores, esterdides, medicamentos antissialogogos e opidides de acéo
curta devem ser preferidos na pré-medicacdo, devem ser evitados medicamentos que
suprimem o reflexo da tosse, a respiracao e a atividade ciliar.

Atencdo deve ser dada a anatomia cardiaca e respiratoria. O eletrocardiograma e 0s
eletrodos do desfibrilador devem ser colocados no reverso para situs inversus. Se o tubo
endotraqueal for estendido para longe, muitas vezes progride para o brénquio principal
esquerdo. Deve-se prestar atencdo a posicao anatdmica dos bronquios quando o tubo
endobrénquico de duplo lamen for utilizado. O tubo endobrdnquico esquerdo normalmente
deve ser girado e usado a direita e vice-versa. Da mesma forma, o cateterismo da veia
jugular interna normalmente direita deve ser considerado como o cateterismo da veia jugular
esquerda como um marco anatémico. Dificuldades decorrentes de diferencas anatémicas
podem ser superadas se os procedimentos de cateterismo venoso central e blogueio
periférico forem guiados por ultrassonografia e a intubacdo endobrénquica de duplo Iimen
for controlada por broncoscopia por fibra optica.

A intubacado nasotraqueal € relativamente contra-indicada devido a probabilidade de sinusite
cronica, polipo nasal e otite média cronica.

ApOs a intubacédo, a ventilacao dificil devido as secrecfes pode levar a hipoxemia. A
hidratagdo dos gases inspiratorios reduziria a viscosidade das secrecdes e facilitaria sua
limpeza. Os agentes anticolinérgicos podem diminuir a quantidade de secrecdes
pulmonares. Pode ser necessaria a aspiracdo intra-operatoria frequente da traquéia.

Durante a inducdo e manutencéo da anestesia geral com os agentes anestésicos volateis, é
atil por causa da broncodilata¢éo induzida por drogas e rapida eliminacao, reduzindo assim
a depressédo respiratéria no periodo pds-operatério precoce. Para minimizar a depressao
respiratoria no pés-operatorio, recomenda-se a preferéncia pelo uso de opioides de acéo
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curta durante o periodo intra-operatorio e a realizacdo de bloqueios nervosos centrais ou
periféricos.

Os pacientes com SK podem apresentar quimiotaxia neutrofilica anormal e baixos niveis de
IgA. Mesmo que ndo haja aumento de outras infecges além das do sistema respiratério, a
antissepsia durante qualquer intervencao, principalmente para anestesia peridural, cateter-
ismo venoso central e aspiracdo do tubo endobrénquico, deve ser mantida com cuidado.

Ao reverter o bloqueio neuromuscular, o uso de sugamadex pode ser melhor para o0s

pacientes, em vez de inibidores da colinesterase, como a neostigmina, que aumentam as
secrecoes.

Monitorizac&o especifica ou adicional

Atencdo especial deve ser dada as principais complicacdes intra-operatorias, como
obstrucdo das vias aéreas por secrecdes, hiper-responsividade bronquica, hipoxemia e
hipercarbia.

Complicacbes possiveis

N&o reportado.

Cuidados p6s-operatorios

A fisioterapia respiratoria, que facilita a eliminacdo das secrecdes, € necessaria no pos-
operatorio. Se a exigéncia de ventilagdo mecéanica continuar no pds-operatorio, 0s gases
inspirados devem ser hidratados e a hidrata¢do sistémica deve ser mantida.

Se os pacientes com SK com problemas respiratérios ou cardiovasculares graves tiverem

gue se submeter a anestesia geral durante a cirurgia, deveréo ser colocados em unidade de
terapia intensiva no pos-operatério para observagao e tratamento rigorosos.

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

N&o reportado.

Anestesia ambulatorial

A decisdo da anestesia ambulatorial depende da gravidade da doenca e do procedimento
cirirgico a ser realizado. A anestesia ambulatorial pode ser considerada se a condicdo
respiratoria do paciente for boa e o procedimento cirGrgico demorar pouco e, principalmente,
sem efeitos depressivos no sistema respiratério ou se a cirurgia for compativel com a
anestesia regional.
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Anestesia obstétrica

Dependendo da condigéo geral do paciente, a anestesia regional pode ser preferida.

Figura 1. Radiografia de torax
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Figura 2. A despolarizacéo atrial é iniciada por um né sinusal esquerdo, de modo que as
ondas P sédo invertidas nas derivacdes | e aVL e na vertical na derivacdo aVR. Ativacado
ventricular reversa e repolarizagao reversa. Derivagao | QRS negativo e a onda T invertida,
derivacdo aVR lembra aVL e vice-versa, derivagdes precordiais direitas lembram derivagbes
dos locais precordiais esquerdos correspondentes. As ondas Q septais aparecem nas
derivacdes precordiais direitas porque a despolarizacdo septal é da direita para a esquerda.
(O ECG pode ser “corrigido” revertendo os fios dos membros e registrando os fios do peito
do precordio direito.)
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