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Introducao

Os pacientes com anormalidades craniofaciais impdem um desafio impor-
tante aos especialistas que abordam suas vias aéreas. As anormalidades congénitas
craniofaciais com frequéncia tornam a exposi¢ao laringea dificil, quando se usam
as técnicas convencionais. Equipamentos especiais, tais como nasofibroscopios, o
videolaringoscopio, os telescopios rigidos e os broncoscopios podem ser utiliza-
dos muitas vezes. E imperativo o planejamento cuidadoso, que envolve um conhe-
cimento adequado da condicdo do paciente, e um exame detalhado do pescoco e
das vias aéreas que inclui a laringoscopia flexivel. A chave para obten¢do do su-
cesso, € assegurar uma via aérea segura em pacientes com anomalias craniofaciais,
¢ um exame detalhado.

Emergéncias respiratorias agudas em pacientes com anomalias craniofaciais
fizeram varias institui¢des pediatricas designar estes pacientes com dificuldade
para exposi¢do das suas vias aéreas como “pacientes que requerem especialistas
em intubacdo “e mobilizar equipamentos especiais e pessoal ao lado do leito em
caso de uma emergéncia com a via aérea. Em nossa instituicao esse sistema ¢ co-
nhecido como CART (Critical Airway Response Team). A ativagdo do CART traz
um otorrinopediatra, um anestesista pediatrico e o pessoal do centro cirurgico ao
lado do leito do paciente, com um carrinho que leva uma variedade de laringosco-
pios pediatricos, broncoscopios, canulas endotraqueais e fibras dticas. Nos casos
que o paciente esta estavel o suficiente para ser transferido para o centro cirurgico,
esta opgao ¢ preferida, pois hd um controle maior neste ambiente, bem como o uso
de gases anestésicos.

E aconselhavel retardar uma anestesia intravenosa com um relaxante muscu-
lar, até que a entubagdo endotraqueal seja realizada. Até este momento, o paciente
devera ser mantido com ventilagdo espontanea, porém sedado o suficiente com
gases anestésicos para ser entubado. Um esforgo para cooperagdo entre o otorri-
nopediatra e o anestesista pediatrico ¢ necessario, para estabelecer e manter uma
via aérea segura.

Fissura palatina e labial

As fissuras labiopalatina sdo anomalias congénitas relativamente comuns e
podem ter um grau de dificuldade elevado na laringoscopia e na entubacdo. Uma
revisdo extensa, realizada por Xue et al, encontrou que a fissura labiopalatina
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bilateral oferece um desafio maior na laringoscopia, quando comparada com a
unilateral, seja ela somente do 1abio ou do palato'. Também encontraram que a
laringoscopia é, com frequéncia, mais dificil no lado esquerdo quando comparado
com o lado direito !. Isto parece estar relacionado com o lado destro da maioria
dos anestesiologos. Em pacientes com fissura labiopalatina, ou fissura labial e do
alvéolo esquerdo, a fissura poder gerar uma colocacdo dificil do laringoscopio.
Para aperfeigoar a entubag@o deste paciente, ¢ recomendado que fosse envolvido
um anestesista senior, com experiéncia na entubagdo destes pacientes fissurados.
Um rolo para apoiar os ombros devera ser colocado regido cervical em extensdo e
a enfermeira da sala cirtrgica devera estar preparada para dar uma pressao laringea
anterior. Uma gaze imida devera ser colocada cobrindo a fissura palatal para faci-
litar o avango do laringoscopio . Com estas manobras a incidéncia de intubagdes
falhas deve ser <1%.

Microssomia hemifacial

Também conhecida como microssomia craniofacial, nestes pacientes a for-
magcao do primeiro e do segundo arcos faringeos resulta em uma hipoplasia do es-
queleto craniofacial e dos tecidos moles. Apos a fissura labiopalatina, é a segunda
malformagdo craniofacial mais comum >°. Os pacientes podem apresentar um es-
pectro de alteragdes ao exame fisico que podem incluir graus variados de microf-
talmia, microtia, hipoplasia mandibular e malar. As anormalidades sdo geralmente
unilaterais, mas as malformagdes bilaterais sdo também uma possibilidade 23. A
hipoplasia mandibular ¢ o fator que cria o desafio mais significativo na intubagao e
na abordagem das vias aéreas destes pacientes. Quando o acometimento for bilate-
ral, pode ser realizada uma abordagem semelhante a usada na sequéncia de Robin.
A maioria dos pacientes afetados unilateralmente podem ser entubados com um
telescopio rigido °.

Para utilizar esta técnica, uma canula endotraqueal (CET) de tamanho ade-
quado ¢ colocada com auxilio de um telescopio rigido. Um rolo devera ser colo-
cado abaixo dos ombros do paciente, com uma leve extensdo cervical. Um larin-
goscopio € usado na tentativa de visualizar a laringe. O telescopio rigido € entdo
passado através da glote, em direcdo a traquéia, devendo avancar até que a carina
seja visualizada. Neste ponto, a CET pode ser avangada sobre o broncoscépio, na
traquéia. Uma vez que o laringoscdpio seja removido, a posi¢cao da CET dentro da
traquéia deve ser confirmada. Os médicos otorrinolaringologistas e os anestesistas
devem ter em mente que, apos estes pacientes tenham realizado a cirurgia corre-
tiva da mandibula, a dificuldade para a intubacdo pode ser maior devido a escaras
e fibrose, ¢ as técnicas utilizadas anteriormente podem ndo serem mais eficazes °.
Sequéncia de Robin

Os pacientes pediatricos com a sequéncia de Robin (SR) s3o notoriamente
dificeis de serem intubados devido a suas anomalias congénitas. A SR ¢é caracteri-
zada por micrognatia, glossoptose, e fenda palatina em formato de u. A interven-
¢do cirtrgica, na forma de disjuncdo da osteogénese mandibular esta se tornando
imensamente popular. Assim sendo, é necessario um método seguro e eficaz para
uma abordagem da via aérea e da intubacdo. A intuba¢@o nasotraqueal é preferida
para remover a CET do campo cirurgico. Na instituicdo onde trabalha o autor, a
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intubagdo transnasal com auxilio da fibra 6tica € rotineira em pacientes com SR. A
intubagdo realizada com sucesso ¢ auxiliada pela coloca¢do de uma sutura de 2-0
com fio de seda através da lingua, para facilitar sua retracdo. Ao mesmo tempo,
uma videolaringoscopia é usada por um segundo anestesista, para ajudar na elevacio
da laringe. A videolaringoscopia também permite a visualizacdo da via aérea durante
a intubacdo, por toda a equipe cirirgica. Outra técnica, descrita por Portnoy e Ta-
tum, envolve inicialmente a intubag@o do paciente por via transoral, através de uma
mascara laringea’. Uma segunda e pequena CET ¢ passada através da nasofaringe,
saindo pela boca. A menor CET ¢ inserida em outra CET maior e presa. Com ajuda
da fissura palatina, a CET menor ¢ entdo puxada para tras, movendo a CET, que o
paciente estd intubado, da direcdo transpolar para a transnasal. Nesta etapa todo o
cuidado ¢ pouco, para ndo deslocar a CET da arvore respiratoria. O retrator da co-
missura anterior da uma boa exposi¢do da laringe nos pacientes com retrognatia e
deve estar sempre disponivel como parte do armamentarium. Sharma sugere que um
fio de arame guia para avaliar a pressdo venosa central deva ser colocado através da
CET para facilitar a reintubagdo, no caso de uma extubagao acidental ocorrer neste
momento’. Embora nds ndo tenhamos experiéncia com esta técnica, ¢ uma boa razao
para quando a anatomia do paciente impedir a intubagao transnasal. A sequéncia de
Robin pode ocorrer isolada ou como parte de uma sindrome. A sindrome de Stickle,
a sindrome velocardiofacial e a de Treacher Collins todas podem exibir esta sequ-
éncia no seu desenvolvimento e, portanto, as mesmas dificuldades com a via aérea
podem ser esperadas.
Sindrome de Treacher Collins

As anormalidades craniofaciais que podem estar presentes em pacientes com
a sindrome de Treacher Collins incluem a hipoplasia do malar, da mandibula e/ou
a sequéncia de Robin, com fissuras palpebrais, coloboma do labio inferior, micros-
tomia, microtia/atresia, e perda auditiva °. Estes pacientes com frequéncia sofrem
de obstrucdo de vias aéreas superiores, requerendo traqueostomia. Anormalidades
anatomicas tornam o uso da mascara de ventilagcdo e a intubagdo mais dificeis
nestes pacientes. Um método de eficacia comprovada em pacientes com Treacher
Collins ¢ a fibroscopia auxiliando a intubagao através da mascara laringea para a
via aérea (laryngeal mask airway - LMA)’. Nesta técnica, primeiramente é colo-
cada uma LMA. Um broncoscopio com fibra 6tica é acoplado a uma cénula en-
dotraqueal de tamanho adequado. O dispositivo de fibra Otica passa entdo através
LMA, a glote ¢ visualizada e o broncoscopio flexivel passa através da prega vocal,
em dire¢do a subglote. O broncoscopio deve ir em frente, em dire¢do a carina. O
proximo passo ¢ a CET avangar através da LMA, sobre o broncoscopio flexivel,
em direcdo a traquéia. O broncoscopio € entdo retirado, uma vez que a CET esteja
confirmada em seu posicionamento traqueal. Uma vez confirmado, a LMA tam-
bém pode ser cuidadosamente retirada.
Sindrome de Down

Os pacientes acometidos pela sindrome de Down, também conhecida como
trissomia 21, muitas vezes tém macroglossia, uma nasofaringe estreita e tém ten-
déncia a subluxagdo atlantoaxial 7. Como tal, manipulagdes significativas da co-
Iuna cervical durante a intubacdo deverdo ser evitadas. Deve-se obter o raio-X no
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pré-operatorio para avaliar melhor os riscos. Também devera ser considerado o
uso da canula endotraqueal dois tamanhos menores que seria indicado em paciente
sem esta sindrome, uma vez que na sindrome de Down ocorre tipicamente um es-
treitamento da subglote e os pacientes tém tendéncia a desenvolver uma estenose
subglotica adquirida ®.
Sindromes de Apert, Crouzon e Pfeiffer

A sindrome de Apert, Crouzon e Pfeiffer t¢ém em comum a hipoplasia maxi-
lar, o palato em ogiva, nasofaringe estreita e sinostose craniofacial, que ¢é resultado
do fechamento prematuro de uma ou mais suturas cranianas >°. Podem ocorrer
isoladamente ou como parte de uma sindrome das quais as mais populares e co-
nhecidas sio as de Apert, Crouzon e Pfeiffer 2°. Os desafios com estes pacientes
comecam com a ventilacdo através da mascara. A hipoplasia do ter¢co médio da
face leva a uma adaptacdo ruim da mesma com um selamento oral dificil de ser
obtido?. A ventilagdo através da mascara pode ser ajudada, segurando a boca aberta
e/ou colocando uma “chupeta” para facilitar a respiragdo, uma vez que a anatomia
anormal nestes pacientes cria uma obstru¢do de via aérea significativa, quando
a boca fica fechada 2. Em geral, a exposicdo laringea e a intubag¢do nio sdo pro-
bleméticas® . E importante lembrar que se a traqueostomia for necessaria nestes
pacientes, existe a possibilidade da existéncia de uma prega traqueal, que pode
complicar a identificagdo dos pontos de referéncias traqueais ou laringeos.
Sindrome de Beckwith-Wiedemann

A sindrome de Beckwith-Wiedemann ¢ caracterizada por macroglossia, on-
falocele, gigantismo e hiperplasia do rim e do pancreas’. A macroglossia pode cau-
sar uma obstrucao da via aérea superior significativa, impondo um desafio durante
a intubac@o. Ha ocasides em que estes pacientes ndo estdo aptos a serem ventilados
com mascara, uma vez que o fechamento da boca causa uma quase total obstrugéo
da via aérea superior’. O broncoscdpio com fibra dtica pode guiar a intubagio
nasotraqueal e deve ser usado nestes pacientes quando forem para a intervengao
cirargica para corrigir a macroglossia. Alternativamente, o uso da videolaringos-
copia pode ajudar a visualizagdo laringea ao redor da lingua aumentada'®.
Sindrome de Klippel-Feil

O aspecto que distingue e identifica os pacientes com a sindrome de Klippel-
-Feil (SKF) é a fusdo de duas ou mais vértebras cervicais !'. Outras caracteristicas
incluem um pescogo curto, uma linha de implantagdo do cabelo mais posterior,
escoliose ¢ diminui¢do da movimentagdo do pescogo® !'. Embora muitos pacientes
com a SKF pudessem ser intubados com as técnicas convencionais de laringos-
copia, a manipulacdo da coluna cervical devera ser evitada, afim de prevenir uma
injlria & medula espinhal >,
Mucopolissacaridoses

As mucopolissacaridoses sd3o um espectro de alteragdes na auséncia de uma
enzima metabdlica, resultando na deposi¢do de mucopolissacarides em multiplos
orgaos e sistemas, incluindo a via respiratoria superior'®. Acredita-se que uma de-
posicdo progressiva de glicosaminoglicanos nos tecidos moles da garganta e da
traquéia possa ser responsavel pela disfuncdo e obstrugio das vias aéreas, caracte-
risticas da sindrome. Outras caracteristicas, incluindo anormalidades nas costelas,
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aumento de 6rgdos abdominais, pescoco pequeno e mandibula imdvel, também
contribuem para os problemas respiratorios'>. Como opgdes para intubagdo quan-
do a laringoscopia convencional falhar, podem ser incluidos a intubag¢do usando a
mascara laringea, com auxilio da fibra 6tica, o uso de uma videolaringoscopia ou
da intubagdo com o auxilio do broncoscdpio rigido'*. Quando os pacientes estive-
rem na adolescéncia, suas deformidades faciais e corpdreas significativas podem
ser desafiadoras com relag@o a aquisi¢do de uma via aérea adequada. Devido ao
seu pescoco e torax curtos, as deformidades faciais e traqueais com os depdsitos
de mucopolissacarides, uma traqueostomia de emergéncia podera ser necessaria.
Sindrome de Freeman-Sheldon

A sindrome de Freeman-Sheldon é também conhecida como a sindrome do
bebé que assobia ou a displasia craniocarpotarsal. E caracterizada por uma mi-
crostomia significativa, contraturas musculares, camptodactilia com desvio ulnar
e pé torto congénito (talipes equinovarus) °. Estes pacientes apresentam tendéncia
a hipertermia maligna, sendo, portanto a sucinilcolina e os anestésicos inalatorios
contraindicados. Aqueles pacientes com movimentos limitados do pescogo devido
a contraturas, junto com a microstomia, tornam dificeis a laringoscopia e a intu-
bacdo. A microstomia grave pode também limitar a coloca¢do da mascara laringea
15, Tem sido relatado sucesso usando, no paciente acordado, a entubag¢do com fibra
Otica transnasal °.
Conclusio

Os pacientes com anomalias craniofaciais muitas vezes apresentam um de-
safio significativo na abordagem da via aérea. O planejamento pré-operatorio é de
importancia vital para termos multiplas opg¢des a disposi¢ao, quando da interven-
¢do das vias aéreas. E necessario um trabalho em equipe, entre otorrinopediatras
e anestesistas pediatricos. Finalmente, devemos estar sempre preparados para re-
alizar uma traqueostomia para salvar a vida do paciente, se outras técnicas nao-
-invasivas falharem para assegurar a permeabilidade da via aérea. Os pais devem
ser informados, desde o inicio de todas estas possibilidades.
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