CASO CLINICO -« case REPORT

Via Aérea Dificil Pediatrica: Disostose Mandibulofacial Tipo Guion-Almeida
Paediatric Difficult Airway: Mandibulofacial Dysostosis Guion-Almeida Type
Francisco Gouveia', Susana Quevedo? Ana Ferreira? Claudia Dourado?

Autor Correspondente:

Francisco Gouveia

Morada: Rua Conceicdo Fernandes, 1079; Vila Nova de Gaia, Portugal.
Email: fcgouveia88@gmail.com

"Interno de Formagdo Especifica do Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia-Espinho, Vila Nova de Gaia, Portugal

2Assistente Hospitalar de Anestesiologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia-Espinho, Vila Nova de Gaia, Portugal

Resumo

A disostose mandibulo-facial tipo Guion-Almeida é uma sindrome polimalformativa rara que condiciona alteragdes
craniofaciais de agravamento progressivo, associadas a dificuldades na ventilagdo com mdscara facial e intubacdo oro-
traqueal.

A via aérea dificil pedidtrica € uma causa de importante morbimortalidade anestésica. Estdo disponiveis varios
equipamentos alternativos ao laringoscépio convencional que facilitam o manuseio da via aérea dificil e garantem menos
lesdes da mucosa traqueal associada a intubacdo oro-traqueal.

Apresenta-se um caso de uma crianga pequena com esta sindrome em dois momentos cirurgicos diferentes, descrevendo
a abordagem da via aérea em cada uma delas e comparando os equipamentos utilizados.

Aintubagdo oro-traqueal por fibroscopia através da mascara laringea é uma alternativa eficaz e segura no manuseio da

via aérea dificil pediatrica.
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Abstract

Mandibulofacial dysostosis Guion-Almeida type is a rare polymalformative syndrome with progressively severe craniofacial

anomalies, associated with difficulties in ventilation with facial mask and tracheal intubation.

The difficult paediatric airway is an important cause of anaesthetic morbidity and mortality. Alternative devices to conventional

laryngoscope are available and facilitate handling of a difficult airway with less damage of the tracheal mucosa.

We portray a case of a small child with this syndrome in two different surgical moments, describing the airway approach in each

of them and comparing the devices that were used.

Fiberoptic tracheal intubation through laryngeal mask is an effective and safe technique in the management of paediatric

difficult airway.
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INTRODUCAO

A disostose mandibulo-facial (DMF) tipo Guion-Almeida
é uma sindrome polimalformativa rara com heranca
autossémica dominante que se carateriza pela coexisténcia
de microcefalia, hipoplasia maxilar, micrognatia, microtia,
atraso significativo do desenvolvimento, surdez e em
alguns casos atresia esofagica.’?

As alteragBes craniofaciais dificultam a ventilagdo com
mascara facial, a intubacdo traqueal e suscetibilizam
estes individuos a obstrucdo grave da via aérea. Esta
obstrugdo é multifatorial, apresentando causas mecanicas,
neurolodgicas e anatdomicas.> Aproximadamente 25% - 35%
dos doentes com micrognatia apresentam uma obstrugdo
sediada na desproporgdo da lingua com necessidade de
intervencdo cirdrgica como glossopexia, fixacdo lingua-
labio, traqueostomia ou cirurgia de avanco mandibular.?
Estas altera¢Bes tendem a agravar com o crescimento,
sendo a glossoptose, a micrognatia e a cifose basilar os

principais motivos de dificuldade no manuseio da via aérea
com o avancar da idade.*
Abaixo descrevem-se abordagens diferentes da via aérea
do mesmo caso de DMF.

CASO CLiNICO

Crianca de 15 meses, sexo masculino, 7 kg, com DMF
tipo Guion-Almeida com diagndéstico genético recente.
Fenotipicamente caraterizada por microcefalia, surdez
congénita, micrognatia, laringo-traqueomalacia, displasia
broncopulmonar,  roncopatia, hipotonia  muscular
generalizada e atrésia esofagica.

Antecedentes de prematuridade (36 semanas e 5 dias),
restricdo ao crescimento intrauterino, parto por cesariana
com score Apgar 4/7/7, necessitando de intubacdo oro
traqueal (I0T) no periodo pos-parto imediato por depressdo
respiratéria. Ndo ha registo de dificuldade na ventilagdo

por mascara facial nem na IOT.
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No periodo neonatal foi submetido a corre¢do cirdrgica
da atrésia esofagica que complicou com estenose da
anastomose esofdgica, necessitando posteriormente
de multiplas dilatagdes. Posteriormente, foi submetido
a ariepiglotoplastia, mantendo-se intubado durante 5
dias por edema da via aérea. Nestas intervenc¢8es, houve
dificuldade na abordagem da via aérea, com uma média
de trés tentativas para uma IOT bem sucedida. O material
utilizado no seu manuseio foi o laringoscépio convencional
IOT Bougie

(MedTech®EUA) e videolaringoscépio Airtrag™ (Rusch®/

com lamina curva n° 2, estilete para

Teleflex®; EUA). A ventilacdo por mascara facial era facil e
manteve se entre as tentativas de protecdo da via aérea.
Em janeiro de 2017, foi proposto para gastrostomia,
correcdo de hérnia inguinal direita e colocacdo de cateter
epicutaneo-cava por desbridamento. A chegada ao bloco
operatério, procedeu-se a monitorizagao standard e indugao
de anestesia geral inalatéria com sevoflurano, mantendo
a ventilacdo espontanea, e seguidamente administrou-
se fentanil 3 pg/kg, ventilando-o por mascara facial sem
dificuldades. Nas duas primeiras tentativas de IOT utilizou-
se um videolaringoscopio Airtrag™ tamanho 2, obtendo
uma laringoscopia grau 2 de acordo com a classificagdo
de Cormack-Lehane, mas com dificuldade na orientagdo
do tubo para a fenda glotica. Na terceira tentativa foi
utilizado um laringoscépio convencional com lamina curva
Macintosh tamanho 1, obtendo uma laringoscopia grau 3.
A 10T com um tubo oro-traqueal polivinil n°® 4 com cuff foi
conseguida com recurso ao Bougie®. A cirurgia decorreu
sem intercorréncias e a crianca foi extubada no final do
procedimento. Manteve se estavel no poés-operatério
imediato na unidade de cuidados intensivos neonatais,
sendo transferido no dia seguinte para o internamento.
No quarto dia pds operatorio, por quadro compativel com
deiscéncia da gastrostomia, foi submetido a laparotomia
exploradora com encerramento da mesma. A abordagem
da via aérea seguiu o plano anterior, laringoscopio
convencional e estilete para I0T, com sucesso na segunda
tentativa. Cumpriu 10 dias de antibioterapia, tendo alta a
tolerar dieta por sonda nasogastrica.

Em junho de 2017 foi internado para confecdo de
gastrostomia permanente e cateter epicutdneo-cava. A
chegada ao bloco operatério e apds monitorizagdo standard
procedeu se a inducdo de anestesia geral inalatéria com
sevoflurano e fentanil 3 pg/kg, ventilando-o por mdascara
facial sem dificuldade. Apds duas tentativas falhadas
de 10T com videolaringoscépios Airtrag™ e McGrath®
(Aircraft Medical, Edinburgh, UK), decidiu-se colocar uma
mascara laringea classica tamanho 1. Apds confirmar
adaptacdo e adequada ventilacdo e oxigenacgdo, colocou-se
o fibroscopio pediatrico através da mascara laringea e apos
identificacdo sequencial da fenda glética, anéis traqueais e

carena, fez-se progredir um tubo oro-traqueal polivinil n°®
4 com cuff, garantindo a protecdo da via aérea. O periodo
pos operatorio decorreu sem intercorréncias, tendo alta
orientada para a consulta.

DISCUSSAO

A via aérea dificil pedidtrica é uma causa de importante
morbimortalidade anestésica.’

Atualmente estdo disponiveis varios equipamentos com
carateristicas proprias que facilitam a sua abordagem,
sendo uma alternativa a laringoscopia direta. A task force
da American Society of Anesthesiology sobre manuseio de
via aérea Dificil enfatiza a importancia de equipamentos
alternativos e menos invasivos que garantam oxigenagado
adequada quando a IOT falha.®

A utilizagdo dos varios tipos de videolaringoscopio na
abordagem da via aérea de criancas com DMF tem sido
relatada na literatura. O C-MAC® (Karl-Storz GmbH &
Co., Alemanha) com a lédmina-D que apresenta uma
maior angulacdo de cerca de 40 graus, foi associada a
uma diminuicdo da classificagdo Comark-Lehane em
dois pontos.> O AirTragq® e o GlideScope® (Verathon
Medical, Bothell, EUA) sdo também op¢des vidveis, mas
foram descritas dificuldades de insercdo do tubo oro-
traqueal, apesar de 6tima visualizacdo da fenda gldtica,
facilitadas pelo uso simultéaneo do estilete para I0T.”® Os
videolaringoscopios, em especial o GlideScope®, poderdo
ser uma alternativa a fibroscopia na abordagem de via
aérea dificil em locais remotos por serem portateis, leves,
reutilizaveis e por ndo precisarem de fonte de eletricidade
para o seu funcionamento.” Embora com poucos estudos
em criancas, o McGrath® também tem sido descrito como
uma alternativa eficaz na via aérea dificil pediatrica.>'
Afibroscopia para IOT quando usada isoladamente associa-
se adificuldades técnicas relacionadas com o estreitamento
faringeo resultante das deformidades craniofaciais. A
utilizacdo de mascara laringea para 10T com fibroscopia
aumenta o espago na via aérea, ultrapassando a zona de
obstrucdo faringea e permite uma progressao mais suave
do tubo orotraqueal.” Um estudo comparou a mascara
laringea classica com a iGEL® (Intersurgical®, Reino Unido)
como conduto para IOT por fibroscopia, concluindo que a
ultima é mais apropriada que a primeira.’> Outros estudos
reforcam a eficacia e utilidade da iGEL® como conduto para
10T com fibroscopia, garantindo uma visualizagdo da glote
em 100%.">"3 Contudo, as mascaras laringeas classicas sdo
também descritas como eficazes como conduto de IOT por
fibroscopia em criangas com dismorfias faciais.™

A sedacdo consciente para IOT com fibroscopia e a
administracdo de lidocaina em spray na orofaringe em
doentes com DMF pode agravar a sua obstrugao. Por outro
lado, a falta de colaboracdo de criancas pequenas sem pré-
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medicacdo pode dificultar a abordagem da via aérea. Em
alternativa a sedagdo consciente, tém sido descritos casos
de introducdo de mascara laringea em criancas acordadas,
seguida da IOT por fibroscopia através da mesma, com
boa tolerancia e sem necessidade de anestesia tépica."
Os autores assumem que o dispositivo supraglotico, ao
aumentar o espaco na orofaringe, permeabiliza a via aérea
e garante menor esforco ventilatério, permitindo que
as criancas fiquem confortaveis, mesmo sem recurso a
qualquer tipo de sedativo.”

A inducdo inalatoria com sevoflurano garante uma maior
tolerancia a introdu¢do e manutencdo da mascara laringea,
podendo ser uma alternativa eficaz a sedagdo e a anestesia
topica, apesar de ligeiro aumento de risco de obstrucdo.'

Para o sucesso da técnica de 10T com fibroscépio através
da mascara laringea é necessario certificar-se que esse
dispositivo é adequado a crianca e esta corretamente
posicionado, através da capnografia, iniciando sé
posteriormente a fibroscopia."" Poderd ser necessario
adaptar outro tubo endotraqueal ou um estilete de I0T
a extremidade proximal daquele que foi introduzido na
traqueia, de forma a facilitar a exteriorizagdo da mascara
laringea através do tubo."

Para além da maior facilidade técnica e da adequada
ventilacdo/oxigenacdo durante a abordagem da via aérea,
esta reportada uma menor incidéncia de les6es da mucosa
traqueal quando a IOT é realizada com fibroscopia através
de dispositivo supraglotico, comparando com a utilizagao
de estilete como guia.®

De acordo com a evidéncia cientifica atual ilustrada por
este caso, conclui-se que a fibroscopia para IOT através de
dispositivo supraglotico é uma alternativa eficaz e segura

na abordagem da via aérea dificil pediatrica.
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