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Recomendações Anestésicas para 

Acondroplasia 

Nome da doença:   Acondroplasia 

ICD 10:  Q77.4 

OMIM:  

Sinônimos:  Condrodisplasia, condrodistrofia fetal  

Sumário da doença: A acondroplasia é o mais frequente dos mais de 100 tipos descritos 
de displasia esquelética que leva ao nanismo. A incidência é de aprox. 0,5-1,5 em 10.000 
recém-nascidos [1]. Mutações espontâneas causam até 80% das doenças. A propagação 
hereditária ocorre em termos de transmissão autossômica dominante. As mulheres são mais 
frequentemente afetados que os homens [13,19,22]. Geneticamente falando, esta é uma 
mutação do receptor 3 do fator de crescimento de fibroblastos (FGFR3) [2]. Essa mutação 
resulta em uma inibição da proliferação da cartilagem e desordem da ossificação endo-
condral. Como conseqüência, temos ossificação prematura da cartilagem epifisária. 
Clinicamente falando, os seguintes sintomas são característicos: nanismo desproporcional, 
cabeça relativamente grande, hipoplasia do terço médio da face, deformações da coluna, 
desvio do eixo da perna, "mão em tridente". Como consequência primária ou secundária 
outros sistemas orgânicos podem ser afetados [1,14]. Como resultado, particularidades 
anestésicas também devem ser observadas.  

 

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 

Otorrinolaringologia: amigdalectomia, adenotomia, tubo de aeração (timpanostomia); cirurgia 
oral e maxilofacial: disgnatia (dentes desalinhados); neurocirurgia: derivação ventricular, 
craniectomia (estenose do forame magno); cirurgia da coluna vertebral: estenose do canal 
medular, cifoescoliose; ortopedia (pediátrica): má posição das extremidades, alongamento; 
cirurgia bariatrica. 

Tipo de anestesia 

Uma recomendação geral sobre o regime anestésico ideal não pode ser dada, pois tanto a 
anestesia geral quanto a regional apresentam problemas potenciais [2,14,19]. Portanto, 
decisões individuais são necessárias. 

Anestesia geral: problemas típicos descritos são: 

Ansiedade excessiva [2,8,12,37]; acesso intravenoso difícil (10-50%) [2,9]; dificuldade na 
ventilação da máscara, dificuldade na intubação [2,4,10,11,18,19,21,23]; risco de 
compressão cervico-medular ou isquemia medular (eventos de morte súbita foram relatados, 
sobretudo em crianças <4 anos) [3,6,31]; taxa de obesidade oito vezes maior, 
potencializando os efeitos dos problemas existentes [14]; aumento da incidência de apneia 
do sono (obstrutiva e / ou central) - hipertensão pulmonar raramente secundária, doenças 
pulmonares restritivas já em idade precoce [1,23,25-29]; infecções respiratórias crônicas 
[1,28]; risco cardiovascular dez vezes maior - com um máximo entre 25 e 35 anos [30,35], 
tendência à sialorréia intensa. Na primeira infância, uma hipotonia muscular nasofaríngea 
pode se tornar um problema [25], assim como o refluxo gastroesofágico [28]. 

Existem descrições de anestesia geral sem problemas [9,12,27]. 

Apesar do sistema respiratório alterado, a anestesia geral é frequentemente considerada 
como o método de escolha [1,10]. Devido às alterações anatômicas da coluna vertebral e da 
junção craniocervical, bem como ao aumento da incidência de hidrocefalia, os anestésicos 
neuroaxiais são relativamente contra-indicados. 

Anestesia regional neuraxial: este tipo de procedimento regional é considerado 
tecnicamente difícil devido a estenoses do canal medular, espaço epidural reduzido, 
cifoscolioses e deformidades do corpo vertebral [10,23]). O cone medular freqüentemente 
está posicionado abaixo do normal [37]. Em alguns casos, a anestesia peridural foi realizada 
com sucesso [19-22]. Há relatos de acidentes de punções durais, dificuldades no avanço do 
cateter [1], aumento do risco de punção venosa [19], propagação irregular ou imprevisível 
(imprevisivelmente alta) da anestesia [19,21]. A anestesia peridural deve ser preferida 
devido à possibilidade de titulação [13]. Na maioria dos casos, a injeção de anestésico local 
no espaço caudal é mais fácil no caso de pacientes pediátricos. 

A raquianestesia também foi aplicada com sucesso [16-18]. Entretanto Qualidade 
inadequada de analgesia neuraxial [16], “punção seca” e risco de raquianestesia alta são 
concebíveis [14]. Em relação a ambos os procedimentos, o uso de opiáceos foi descrito [14, 
18], no entanto, faltam recomendações claras de dosagem. 

Além disso, é descrito anestesia combinada raquidiana-peridural bem-sucedida com baixa 
dose espinhal, com a possibilidade de aumentar a altura do bloqueio usando o cateter 
peridural. A orientação por ultrassom pode ser muito útil para identificar interespaços 
vertebrais e determinar a distância do ligamento amarelo [34,46]. 

Anestesia regional periférica: possível. A colocação da agulha pode ser complicada. 
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Sedação consciente/anestesia acordada: Não há relatos de ocorrências graves. 
Recomenda-se cautela no caso de síndrome de apneia do sono preexistente [28]. 

 

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

A avaliação diagnóstica pré-operatória depende dos sintomas respectivos do paciente e é 
organizada com base em uma anamnese detalhada e exame físico. Atenção especial deve 
ser dada aos sinais que indicam uma intubação difícil (abertura da boca pequena, 
macroglossia, extensão limitada das vértebras cervicais, hiperplasia tonsilar, instabilidade da 
coluna cervical) [4,13,14]. 

Além dos cuidados pré-operatórios habituais, os seguintes sintomas clínicos 
patognomônicos indicariam que uma avaliação diagnóstica refinada faria sentido 
[1,14,25,28,30]: 

 Infecções crônicas / atuais (otite média): consulta otorrinolaringológica; 

 Escoliose grave / deformidades da caixa torácica: função pulmonar, ecocardiografia, 
análise de gases sanguíneos, radiografia torácica; 

Anotação: os testes de função pulmonar convencionais são indexados à altura e não são 
confiáveis. Existe uma equação para estimar a capacidade vital e volumes de pacientes com 
acondroplasia [45]; 

 Sintomas neurológicos (hidrocefalia, compressão cervicomedular, estenose do canal 
vertebral): consulta neurológica, tomografia computadorizada, ressonância magné-
tica; 

 Apneia do sono: consulta otorrinolaringológica, laboratório do sono, análise de gases 
sanguíneos; 

 Problemas cardiopulmonares (doenças pulmonares restritivas, hipertensão pulmonar, 
cor pulmonale, doenças cardíacas): função pulmonar, eletrocardiografia, ecocardio-
grafia, análise de gases sanguíneos, radiografia torácica, se necessário outros 
exames complementares. 

Anotação: O débito cardíaco é baseado em fórmulas de área de superfície corporal que 
dependem da altura, o que leva a um valor predito mais baixo dos requisitos de débito 
cardíaco. Provavelmente, a fórmula de Boyd fornece o índice cardíaco mais realista [44]. 

Especialmente antes de um procedimento planejado de anestesia regional, anormalidades 
neurológicas pré-existentes devem ser documentadas [19]. Freqüentemente, pacientes com 
acondroplasia apresentam anormalidades neurológicas [6]. Na infância, mas principalmente 
na idade adulta, sofrem frequentemente de dor crônica devido a alterações esqueléticas 
[3,6]. 

 

Preparação específica para o manejo da via aérea  

Por razões anatômicas, podem ocorrer problemas quando a ventilação com máscara facial 
e/ou intubação são realizadas [2,4,10,11,18,19,21,23]. A língua grande e hipertrofia de 
aadenóides podem levar a complicações. No entanto, um motivo frequente de dificuldades 
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de intubação também é uma flexibilidade limitada da articulação atlanto-occipital [10,11,27]. 
Por outro lado, devido ao risco de estenose do forame magno e instabilidade cervical (risco 
de compressão medular), a hiperextensão da coluna cervical durante a intubação deve ser 
rigorosamente evitada [9-12,19,23,31,43]. Isso é enfatizado por um relato de caso sobre um 
infarto da medula espinhal cervical não traumático que levou à tetraplegia em uma criança - 
mesmo sem a manipulação anterior da coluna cervical [33]. 

No caso de uma intubação difícil clinicamente esperada, recomenda-se que os dispositivos 
das vias aéreas estejam prontos, normalmente usados na respectiva clínica. 

A intubação por fibra óptica acordada (hipoplasia mediana da face) é considerada o método 
preferido, mas muitas vezes não é viável pela ansiedade pronunciada nesses pacientes 
[2,8,12,37]. Um GlideScope não é uma opção para uma intubação acordada. O uso deste 
dispositivo nem sempre é possível devido à macroglossia e à provavelmente limitação da 
abertura da boca [4,13,39]. Em caso de impossibilidade de uma intubação guiada por fibra 
óptica acordada, o procedimento deve ser realizado enquanto a respiração espontânea é 
mantida. Dificuldades podem ocorrer mesmo ao usar dispositivos tipo máscaras laríngeas 
[36]. 

Mesmo os pacientes pré-oxigenados, dessaturam muito rápido [37]. Além disso, os 
pacientes podem sofrer de uma laringe, traqueia e/ou brônquios invulgarmente colapsáveis 
[40]. Eles podem ser difíceis de ventilar. O desmame do ventilador também pode ser 
retardado [43]. 

Nos relatos de intubações sem problemas em pacientes com acondroplasia, uma pequena e 
curta traquéia é mencionada. A regra a seguir se aplica: o tamanho do tubo deve ser 
escolhido de acordo com o peso corporal (não como habitual de acordo com a idade) 
[2,4,8,9,12,27,40,41]. A ventilação mecânica deve ser ajustada para 6 ml/kg de peso 
corporal ideal para a altura. Em caso de indicação de drenagem de tórax, devem ser 
previstos os pequenos espaços intercostais e variações anatômicas [43]. 

Como os procedimentos regionais não oferecem uma alternativa segura, também nesses 
casos o gerenciamento das vias aéreas deve ser planejado muito bem antes da operação. 

 

Preparação específica para transfusão ou administração de hemoderivados 

Não reportado. 

 

Preparação específica para anticoagulação 

Não há relatos de uma profilaxia específica para trombose em caso de acondroplasia. Em 
geral, após a entrada desses pacientes na puberdade, uma profilaxia adequada para 
trombose deve ser levada em consideração, principalmente se for necessário um período 
prolongado de imobilização e cirurgia dos membros inferiores. 

Um relato de caso descreve uma embolia gordurosa intraoperatória grave e letal como 
conseqüência de uma intervenção nos membros inferiores [32]. 

 

Precauções específicos para posicionamento, transporte e mobilização  

http://www.orphananesthesia.eu/


www.orphananesthesia.eu 5 

É necessário o máximo de cuidado para não arriscar danos causados pelo posicionamento 
do paciente em caso de particularidades anatômicas (sobretudo coluna e extremidades). 
Freqüentemente, esses pacientes têm contraturas articulares. Alguns deles são incapazes 
de se manter em decúbito ventral [36]. 

Existem relatos de casos de danos causados pelo posicionamento (por exemplo, dois casos 
de paralisia do plexo braquial [9], um caso de perda visual após posicionamento prona 
durante cirurgia da coluna vertebral [24]). 

Em comparação com o tamanho do corpo, a cabeça é relativamente grande e, devido ao 
aumento da área da superfície corporal, há uma boa chance de uma queda significativa na 
temperatura corporal. Especialmente no caso de crianças, o gerenciamento térmico precoce 
deve ser lembrado. 

 

Prováveis interações entre fármacos anestésicos e medicações de uso contínuo  

Não reportado. 

 

Procedimento anestesiológico 

Pré-medicação: enquanto alguns autores evitam a medicação para sedação quando se 
espera uma intubação difícil ou quando o paciente é diagnosticado com uma síndrome de 
apneia do sono [4], outros autores descrevem que a ansiolise é útil para esses pacientes 
que geralmente são muito ansiosos [2]. Para pacientes com adiposidade grave, ranitidina e 
metoclopramida ou citrato de sódio são frequentemente administrados em termos de 
profilaxia por aspiração [4,14,19]. 

Anestesia: quando as condições venosas são difíceis, a indução inalatória da anestesia 
pode ser considerada. Devido à pele excessivamente relaxada, deformidades de tecidos 
moles e flexão articular, a exposição cirúrgica de uma veia pode ser necessária [36]. O 
acesso subclávio e jugular também pode ser desafiador [43]. 

Quanto ao uso de medicação anestésica calculada de acordo com o peso corporal, não são 
relatadas particularidades [2,12]. No entanto, no caso de um paciente acondroplástico 
magro, uma dosagem dessa maneira provavelmente pode levar a uma subdosagem [37]. 
Pacientes com sialorréia grave podem receber um medicamento vagolítico - na maioria dos 
casos, a aspiração de secreção é suficiente. 

Deve-se evitar medicação inotrópica negativa [1]. 

Em relação a outros medicamentos geralmente utilizados no pré-operatório, não há contra-
indicações absolutas. 

Não há sinais indicando uma tendência aumentada à hipertermia maligna. 

 

Monitorização específica ou adicional 

O monitoramento deve ser orientado para doenças preexistentes específicas de órgãos do 
paciente. Na maioria dos casos, é descrito um monitoramento de rotina correspondente à 
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intervenção cirúrgica [14]. A escolha do manguito adequado para pressão arterial pode 
representar um desafio. 

No caso de problemas cardiorrespiratórios preexistentes, recomenda-se a medição invasiva 
da pressão arterial [19]. 

 

Complicações possíveis 

 Gerenciamento difícil das vias aéreas (incluindo tubos menores) 

 Sialorréia intensa 

 Infecções frequentes do trato respiratório 

 Risco de compressão cervico-medular ou isquemia da medula espinhal 

 Anestesia regional difícil com propagação parcialmente imprevisível 

 Maior taxa de obesidade 

 Tendência para síndromes da apneia do sono (obstrutivas e/ou centrais) 

 aumento do risco cardiovascular 

 Alto risco de dano intraoperatório causado pelo posicionamento. 

 

Cuidados pós-operatórios 

Primeiramente, o atendimento pós-operatório é baseado na intervenção e nas condições 
preexistentes do paciente. Mesmo sem anestesia, a tendência à apneia obstrutiva do sono 
central e é responsável pelo aumento da taxa de mortalidade, sobretudo na primeira infância 
[3,6,30,31,42]. O risco de complicações respiratórias no pós-operatório é aumentado [37]. 
Por esse motivo, principalmente no caso de crianças, recomenda-se a monitoração da 
oximetria de pulso após a cirurgia [25] - isso se aplica principalmente quando os opióides 
são administrados [19]. Além disso, deve ser agendada uma estadia prolongada na sala de 
recuperação anestésica. A permanência em terapia intensiva não é obrigatória, mas 
comprovou seu valor na cirurgia bariátrica [4]. 

 

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

O diagnóstico diferencial típico refere-se, sobretudo, aos aspectos neurológicos da doença: 

 Falhas neurológicas potenciais após anestesia regional (diagnóstico diferencial de 
sintomas neurológicos relacionados à doença versus danos nos nervos causados 
pela anestesia regional). 

 Possivelmente aumento do risco de um bloqueio neuroaxial ascendente versus 
apneia do sono devido a uma causa central. 
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 Hipopneia /apneia pós-operatória (diagnóstico diferencial da apneia central do sono 
correspondente à doença subjacente versus efeito residual dos opióides). 

 25,6% dos pacientes sofrem de dor crônica nos membros inferiores. Isso geralmente 
está associado a uma depressão [47] (diagnóstico diferencial de dor pós-operatória 
versus dor crônica). 

 

Anestesia ambulatorial 

A literatura até então existente não fornece recomendações sobre procedimentos 
ambulatoriais em pacientes com acondroplasia. Como regra, a anestesia ambulatorial deve 
ser evitada devido aos possíveis problemas pós-operatórios mencionados acima. Isso se 
aplica acima de tudo a pacientes pediátricos. Especialmente no primeiro ano de vida, o risco 
de morte súbita é significativamente maior do que na população em geral, mesmo sem 
anestesia [38]. 

 

Anestesia obstétrica 

Muitos artigos sobre procedimentos neuroaxiais em caso de acondroplasia lidam com 
anestesia em cesariana. Devido a uma desproporção entre a cabeça do bebê e a pelve da 
mãe, as mulheres grávidas com acondroplasia apresentam uma alta taxa de cesarianas 
programadas [19,23]. A maioria dos artigos indica o dilema anestesiológico de um sistema 
respiratório potencialmente difícil e uma anestesia regional possivelmente difícil [13-16,21]. 
Perto da medula espinhal, deve-se preferir a anestesia peridural [13] por causa da 
titulabilidade superior. Em caso de emergência, a raquianestesia também foi realizada com 
sucesso [14]. Com relação a essas gestantes, a anestesia geral deve ser planejada 
particularmente bem. Este procedimento é favorecido por alguns autores [1,10,41]. 
Alterações pré-existentes do sistema respiratório tornam-se ainda mais difíceis de lidar. 
Além disso, uma redução da capacidade residual funcional deve ser encontrada - 
excedendo claramente a redução considerada normal em mulheres grávidas - como 
consequência de uma hipoplasia torácica e uma função pulmonar possivelmente restritiva, 
resultando em desvios intrapulmonares. Isso significa que, além de um sistema respiratório 
alterado, essas mulheres têm uma reserva pulmonar muito limitada, implicando um grande 
risco de hipóxia [23]. Fenotipicamente falando, esses pacientes aparecem na 16ª semana de 
gestação como outras mulheres na 30ª semana de gestação [19]. Isso também pode 
envolver um aumento (mais cedo) do risco de aspiração. 

Não há recomendações definitivas sobre procedimentos anestésicos durante a gravidez. A 
decisão de um determinado procedimento anestésico deve ser tomada em cada caso 
individual após uma análise detalhada de risco-benefício. 

Os TAP bloqueios são adequados para analgesia pós-operatória após cesariana para 
reduzir o consumo de morfina em pacientes com acondroplasia [37] 
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