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Recomendacdes Anestésicas para

Sindrome de Moebius

Nome da doenga: Sindrome de Moebius
ICD 10: Q87.0
OMIM: 157900

Sinbnimos: Diplegia facial congénita (Paralisia oculofacial congénita), Sindrome de
Mébius, Sequéncia de Moebius, SMB

Suméario da doenca: A sindrome de Moebius é um disturbio neurolégico raro, n&o
progressivo (a prevaléncia é estimada em 0,002% dos nascimentos), caracterizada por
paralisia facial unilateral ou bilateral e movimentos oculares extra-oculares defeituosos
secundarios a paresia congénita dos nervos pares cranianos facial (VIl) e abducente (VI).
Essas caracteristicas classicas da sindrome sao frequentemente acompanhadas por
paralisia do nervo hipoglosso (XII), trigémeo (V), glossofaringeo (IX) e vago (X). As criancas
afetadas geralmente apresentam esotropia congénita e facies inexpressivas e imoveis.
Dependendo do padrdo de envolvimento dos nervos cranianos, pode haver uma ampla
gama de expressao clinica. Dificuldades alimentares devido & m& coordenacédo de succéo e
degluticdo podem estar presentes na disfuncdo do IX e X pares cranianos. Isso pode estar
associado a disfagia e retencdo de secrecdes orais levando a episodios recorrentes de
pneumonia por aspiragdo. A disfuncdo do palato mole também pode resultar em disartria. A
sindrome de Moebius também pode ocorrer em associacdo com varias malformacdes
craniofaciais  (hipoplasia  mandibular, = microstomia, disfuncdo da articulacdo
temporomandibular, fissura de palato, deformidades da orelha externa),
musculoesqueléticas dos membros (pé torto) e anormalidades oftdlmicas multiplas
(fechamento ocular incompleto, incapacidade de piscar). Outras manifestacdes associadas
incluem distarbios convulsivos, cardiopatias congénitas, hipotonia, hipogonadismo
hipogonadotréfico, hidrosiringomielia e algum grau de retardo mental. Também esta
associado a prematuridade.

A causa da sindrome de Moebius é desconhecida mas o mau desenvolvimento
romboencefélico e a isquemia do tronco cerebral durante o primeiro trimestre sdo duas
hipoteses etioldgicas possiveis em criangas com cariétipo normal. A lista de potenciais
eventos teratogénicos associados incluiu hipertermia, trauma, formacgéo de trombo, embolia,
hemorragia, bem como a exposi¢&o in utero a varios medicamentos, incluindo o misoprostol.
A maioria dos casos € esporadica, mas alguns casos familiares também séo conhecidos. Os
padres de heranca da sequéncia de Moebius sdo heterogéneos e podem ser autossémicos
recessivos, autossdémicos dominantes ou mesmo ligados ao X. Algumas regides candidatas
e genes candidatos (3g21-922 e 13q12.2-g13) foram descritos, mas nenhum gene causador
foi confirmado até o momento.

A sindrome tem sido mais freqlientemente confundida com paresia facial congénita
hereditaria que se restringe ao envolvimento do nervo facial e a auséncia de outras




anormalidades. A sindrome de Poland-Mobius € uma desordem congénita rara que inclui
caracteristicas combinadas das sindromes de Poland e de Mobius. A sindrome de Poland

consiste na auséncia de musculo peitoral maior, sindactilia, braquidactilia e hipoplasia das
maos.

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

Talvez o diagnostico esteja errado

@n Encontre mais informagfdes sobre a doenga, os seus centros de referéncia e
v organizacOes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net
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Cirurgia tipica

Anestesia para exames de imagem (tomografia computadorizada e ressonéncia nuclear
magnética) e procedimentos cirlrgicos que podem incluir correcdo de anomalias nos olhos
(por exemplo, cirurgia de estrabismo, correcéo de ptose, tarsorrafia), problemas ortopédicos
(correcdo de anormalidades nos membros), plastica reconstrutiva (fissura palatina, cirurgia
de mandibula, cirurgia de reanimacgdo), otorrinolaringolégicas, dentarias (extracbes de
dentes) ou intervencdes cirdrgicas gerais.

Tipo de anestesia

O problema potencial com a aspiracdo de secre¢fes orais deve ser lembrado e o uso de
pré-medicacao antisialogoga é recomendado.

A anestesia geral apresenta alto risco potencial devido as dificuldades de manejo das vias

aéreas. Anestesia regional, per se, ndo € contraindicada, no entanto, problemas de
posicionamento e escoliose podem afetar negativamente a taxa de sucesso.

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

Embora uma revisédo de literatura n&o identificou relatos de associagdo de cardiomiopatia
com sindrome de Moebius, ha sugestbes de envolvimento miocardico (comunicagdo
interventricular, canal arterial, dextrocardia), enfatizando a consideracdo do ecocardiograma
pré-operatério nesses pacientes, caso ndo tenha sido previamente obtido.

Preparacgao especifica para o manejo da via aérea

Alteracbes craniofaciais, que podem dificultar a intubac&o traqueal, sdo observadas em
aproximadamente 90% dos pacientes. Micrognatia, retrognatia, hipoplasia mandibular e
fenda palatina sdo algumas das manifestacdes encontradas nesses pacientes.

A anestesia usando uma mascara facial com ou sem canula de Guedel parece ser bem
tolerada e € provavelmente o método de escolha quando apropriado. A ventilacdo com
mascara facial € geralmente satisfatoria.

Uma combinacdo de medidas pode ser usada para facilitar a intubacéo, incluindo a presséo
cricoide, estilete, bougie, técnica com duas pessoas, troca da lamina do laringoscépio e
laringoscopia com fibra éptica.

Em um caso de falha na intubacédo, a via aérea podera ser obtida com uma mascara
laringea, embora sua colocacéo possa ser dificil (foi relatada uma alta taxa de falha).

O equipamento para via aérea dificil deve estar disponivel.

Preparacao especifica para transfusdo ou administracdo de hemoderivados

Nada conhecido ou relatado.
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Preparacao especifica para anticoagulacéo

Nada conhecido ou relatado.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizagdo

Cuidados devem ser tomados para posicionar e proteger todos os membros afetados na
posicao neutra para reduzir o risco de areas de pressao ou neuropraxia.

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

Embora as convulsdes ndo sejam um achado consistente em pacientes com sindrome de
Moebius, existem relatos de epilepsia associada. Os cuidados anestésicos em pacientes
com um disturbio convulsivo devem incluir a documentacdo recente das concentracdes
séricas de anticonvulsivantes para garantir a dosagem terapéutica. A continuacdo de
medicamentos anticonvulsivantes para manter os niveis terapéuticos no intraoperatorio € de
grande preocupacdo, assim como a imediata reinstituicdo da medicacado no periodo pds-
operatorio. A inducdo de enzimas hepdéticas por certos anticonvulsivantes pode alterar a
farmacocinética e farmacodindmica de varios farmacos, incluindo agentes bloqueadores
neuromusculares (ABNMs). O aumento das doses intraoperatérias de ABNM e certos
agentes de inducdo anestésicos intravenosos pode ser necessario com terapia
anticonvulsivante concomitante.

Procedimento anestesiolégico

Retardo mental associado e disturbios visuais e auditivos, ambos podem representar um
grande desafio na comunicacéo e avaliagdo do paciente.

Envolvimento do nervo hipoglosso pode levar a hipoglossia ou anquiloglossia com
anormalidades de coordenacdo da lingua. Estes podem aumentar ainda mais a
probabilidade de problemas com secrecdes. Recomenda-se 0 uso de pré-medicacéo
antissialogoga.

A paralisia facial pode resultar no fechamento incompleto do olho e na incapacidade de
piscar, colocando o paciente em risco de ceratopatia de exposi¢do e ulceracdes da cornea,
mesmo sem cuidados anestésicos. Em tais casos, uma atencdo meticulosa ao cuidado do
olho é sugerida.

A inducdo da anestesia pode ser intravenosa ou inalatoria.

O uso de succinilcolina deve ser evitado devido ao risco potencial de rabdomidlise,
hipercalemia e hipertermia maligna (HM). O risco absoluto de HM é desconhecido. Existe
somente um Unico relato de caso de HM fatal em crianca com sindrome de Moebius, até o
momento.

Dada a associagcdo com controle ventilatério anormal, a cautela com opioides pode ser
apropriada. Monitoramento respiratdrio prolongado pode ser necessario.
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Monitorizac&o especifica ou adicional

Monitoramento do bloqueio neuromuscular com sequéncia de quatro estimulos devido a
hipotonia. Os eletrodos devem ser colocados em local que n&o seja afetado pelo processo
da doencga.

Complicacdes possiveis

Anormalidades das estruturas orofaciais sdo comuns, e como resultado, podem levar a
dificuldades na intubacao.

Aumento do risco potencial de regurgitacdo e aspiracdo de secre¢fes orais ou conteudo
gastrico no periodo perioperatorio.

As secregdes podem causar obstrucdo parcial das vias aéreas e hipoxemia.

Insuficiéncia respiratoria secundaria a secrecdo excessiva de vias aéreas pode exigir
ventilacdo mecéanica pos-operatoria.

Complicagbes pulmonares agudas e crénicas que podem resultar da aspiracéo.

Anormalidades do controle ventilatério (apnéia, hipopneia) presumivelmente devido a lesées
associadas no tronco encefalico.

As deformidades dos membros superiores ou inferiores podem estar associadas a
dificuldades em garantir 0 acesso intravenoso.

Cuidados devem ser tomados para evitar abrasfes na cornea.

Cuidados p6s-operatorios

A paresia do nervo facial e a consequente auséncia de expressdo facial prejudicam a
capacidade do paciente de se comunicar ndo verbalmente, dificultando a avaliacdo desses
pacientes e avaliacdo da dor. Alterag6es nos parametros fisioldgicos (frequéncia cardiaca e
pressao arterial) devem ser usadas para avaliar o nivel de analgesia. Também é util recorrer
a ajuda da mée para avaliar o nivel de conforto da crianca.

A hipotonia também pode causar impacto na fungéo respiratoria no pés-operatério tanto no
nivel da via aérea superior quanto na musculatura e diafragma toréacicos. Isso é
especialmente relevante durante o periodo perioperatério, quando os agentes anestésicos
residuais e os ABNMs podem exacerbar a funcéo basal deficiente, levando a insuficiéncia
respiratoria.

Recomenda-se monitorizacdo continua da funcéo respiratéria no pés-operatorio.

Para analgesia pos-operatéria, drogas com efeitos limitados na fungéo respiratoria central
devem ser usadas. Analgésicos ndo opiaceos devem ser usados preferencialmente.
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Problemas agudos relacionados a doenca e seus efeitos na anestesia e recuperagao

Nada conhecido ou relatado.

Anestesia ambulatorial

A cirurgia ambulatorial deve ser realizada em uma instituicdo terciaria com recursos
adequados e em casos selecionados.

Anestesia obstétrica

Nada conhecido ou relatado.
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