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RESUMO

A sindrome orofaciodigital é um transtorno raro do desenvolvimento embrionario. Os
pacientes podem apresentar alteracdes de boca, face, mdos e pés. Ha descrito pelo
menos 11 formas clinicas diferentes da sindrome, entre elas a sindrome orofaciodigital
tipo 1l ou sindrome de Mohr. A abordagem de via aérea na sindrome orofaciodigital
pode ser um desafio, ja que as alteragbes craniofaciais como labio leporino/fenda
palatina, presentes na sindrome, sao preditores de via aérea dificil em pediatria. O relato
de caso descreve uma lactente de 4 meses, portadora de Sindrome de Mohr que foi
admitida com sintomas respiratorios e, durante internacdo, apresentou parada
cardiorrespiratoria, sendo realizada laringoscopia direta por diversas vezes, sem sucesso
na intubacdo orotraqueal. As diferencas anatdbmicas explicam o potencial maior de
dificuldades técnicas das vias aéreas em lactentes do que em adolescentes ou adultos.
Em geral, as vias aéreas dos lactentes diferem das de adultos por cinco pontos: 1)
tamanho relativamente grande da lingua da crianga em relagéo a orofaringe; 2) a laringe
tem localizacdo mais cefalica no pescoco; 3) a epiglote é curta, em forma de émega e
angulada sobre a entrada da laringe; 4) as cordas vocais sd@o anguladas,
consequentemente, um tubo traqueal que passou cegamente pode facilmente se alojar na
comissura anterior em vez de deslizar para dentro da traqueia; 5) a laringe é em forma
de funil, sendo a porcdo mais estreita localizada na cartilagem cricoide. Os guidelines
de via aérea dificil em pediatria sdo ferramentas essenciais, nesse contexto, para
prevencdo de complicagdes associadas sendo assim imprescindivel o dominio destes por
profissionais intensivistas e anestesiologistas. O compartilhamento dessas informagdes



se torna importante ja que h& poucos dados na literatura sobre abordagem de via aérea
em paciente com Sindrome de Mohr.
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Difficult airway approach in patient with Oro-Facial-Digital syndrome type Il or
Mohr syndrome: a case report

ABSTRACT

Oro-facio-digital syndrome is a rare disorder of embryonic development. Patients may
have deformities in the mouth, face, hands and feet. At least 11 different clinical forms
of the syndrome have been described, including oro-facial-digital syndrome type Il or
Mohr syndrome. The approach of the airway in the oro-facial-digital syndrome can be a
challenge because craniofacial changes such as leborine lip / cleft palate, present in the
syndrome, are predictors of difficult airway in pediatrics. The case report describes a 4-
month-old infant with Mohr Syndrome who was admitted with respiratory symptoms
and during hospitalization presented cardiac arrest, with direct laryngoscopy performed
several times, without success in orotracheal intubation. The anatomical differences
explain the greater potential for technical difficulties of the airways in infants than in
teenagers or adults. In general, the airways of infants differ from those of adults by five
points: 1) the relatively large size of the child's tongue, in relation to the oropharynx; 2)
the larynx has a more cephalic location on the neck; 3) the epiglottis is short, omega-
shaped and angled over the larynx entrance; 4) the vocal cords are angled, consequently,
a tracheal tube that has passed blindly can easily lodge in the anterior commissure
instead of sliding into the trachea; 5) the larynx is funnel-shaped, with the narrowest
portion located in the cricoid cartilage. The guidelines for difficult airways in pediatrics
are essential tools in this context for the prevention of associated complications, so their
mastery by intensive care professionals and anesthesiologists is essential. Sharing this
information is important because there is little data in the literature about approaching
the airway in a patient with Mohr syndrome.

Keywords: Oro-facial-digital type Il; Mohr syndrome; Airway management; Difficult
airway

INTRODUCAO

A sindrome orofaciodigital é um transtorno raro do desenvolvimento
embrionario, cuja incidéncia na populacdo geral varia entre 1/1.000.000 e 1/250.000
nascidos vivos. Os pacientes podem apresentar alteracfes de boca, face, méos e pés. Até
0 momento se desconhece a maioria dos genes implicados, sendo o diagnéstico clinico®.
Ha descrito pelo menos 11 formas clinicas diferentes da sindrome, entre elas a sindrome
orofaciodigital tipo Il ou sindrome de Mohr®. A abordagem da via aérea na sindrome

orofaciodigital pode ser um desafio, ja que as alteracBes craniofaciais como labio



leborino/fenda palatina, presentes na sindrome, sdo preditores de via aérea dificil em
pediatria®. Neste artigo relatamos um caso de um paciente com diagnéstico de sindrome

Mohr com foco na abordagem de via aérea dificil em pediatria.

RELATO DE CASO

Uma menina, 4 meses, peso 5,1kg, procedente de Ceilandia-DF. Apresenta
l&bio leporino, fenda palatina, lingua e gengivas lobuladas, retrognatia e polidactilia nos
quatro membros, com diagndstico presuntivo de sindrome Orofaciodigital tipo Il
(Sindrome de Mohr) desde o nascimento. Adicionalmente, também tinha outras
comorbidades: sindrome de Dandy Walker, forame oval patente de 2mm,
endomiocardiofibrose, dermatite atdpica e rinite alérgica. Lactente iniciou quadro de
desconforto respiratério, sendo interrogada pneumonia broncoaspirativa pela médica do
NRAD (Nucleo Regional de Atencdo Domiciliar) e prescrito ambulatorialmente
Clavulin®. No dia seguinte, sem melhora do quadro, procurou Pronto Socorro de
Pediatria do HRT (Hospital Regional de Taguatinga). Foram solicitados PCR para
COVID-19 e swab para B. pertussis que deram negativo. Radiografia de tdrax
evidenciou opacidade em hemitérax direito. Foi aventada a possibilidade de
bronquiolite, sendo internada e suspendida antibioticoterapia. Nos dias subsequentes,
por persisténcia do desconforto respiratério, foi reiniciado Clavulin® e uma nova
radiografia de toérax evidenciou opacidade em terco superior direito e desvio do hilo
ipsilateralmente. Apés 3 dias do inicio dos sintomas, paciente evoluiu com piora clinica
significativa, com desconforto respiratorio importante e gasometria com retencédo de
CO2. Foi encaminhada a UTI pediatrica, onde iniciou ventilagdo ndo invasiva, com
agitacdo extrema. Na tentativa de melhor aceitacdo da VNI, foi administrado 1mg de
midazolam, evoluindo ap6s com bradicardia e parada cardiorrespiratoria. Protocolo de

ressuscitacdo cardiopulmonar durou 50 minutos, recebendo 10 doses de adrenalina.



Realizado por diversas vezes laringoscopia com lamina reta ndo sendo possivel
visualizagdo da glote. Apds, evoluiu com gasping e retorno da circulagcdo espontanea
com hemodinamica estavel. Instalado VNI sob full face e sedoanalgesia com precedex

0,5 mcg/kg/min e agendamento de traqueostomia.

DISCUSSAO

Os dados sobre via aérea dificil pediatrica, incluindo a incidéncia e manejo ideal,
ainda sdo limitados e geralmente extrapolados a partir de dados de adultos*. Dados
sugerem que a incidéncia de laringoscopia dificil aumenta abaixo de 1 ano de idade
quando comparada com bebés de mais idade (0,24%- 4,7% em bebés X 0,07%-0,7%
para criancas com mais de 1 ano de idade)”. Apesar da incidéncia de via aérea dificil em
pediatria ser menor, quando comparada aos adultos, as consequéncias de um manejo
mal feito sdo sérias®. A maior relacdo ventilacdo alveolar/capacidade residual funcional,
observada quando se comparam criancas e adultos, explica a menor reserva pulmonar,
com rapida hipoxemia durante periodos relativamente curtos de hipoventilacdo e
apneia®. Uma hipéxia precipitada pode levar rapidamente & bradicardia, assistolia e
parada cardiopulmonar®.

As diferencas anatdmicas explicam o potencial maior de dificuldades técnicas
das vias aéreas em lactentes do que em adolescentes ou adultos. Em geral, as vias aéreas
dos lactentes diferem das de adultos por cinco pontos: 1) tamanho relativamente grande
da lingua da crianca que, em relacdo a orofaringe, aumenta a probabilidade de obstrucédo
das vias aéreas e das dificuldades técnicas durante a laringoscopia; 2) a laringe tem
localizagdo mais cefalica no pescogo, tornando as laminas retas mais Uteis do que as
laminas curvas; 3) a epiglote é curta, em forma de 6mega e angulada sobre a entrada da

laringe; 4) as cordas vocais sdo anguladas, consequentemente, um tubo traqueal que



passou cegamente pode facilmente se alojar na comissura anterior em vez de deslizar
para dentro da traqueia; 5) a laringe é em forma de funil, sendo a por¢do mais estreita
localizada na cartilagem cricoide’. Além do mais, a maior proeminéncia occipital
favorece a flexdo do pescoco sobre o tdrax na posicdo supina, dificultando o
alinhamento dos eixos das vias aéreas e a visualizacdo dessas estruturas, propiciando
obstrucéo das vias aéreas superiores®.

A sindrome orofaciodigital tipo Il ou sindrome de Mohr é uma heranca
autossdémica recessiva. Nosso paciente em questdo apresentava labio leporino, fenda
palatina, lingua lobulada com nodulos e polidactilia, que s@o alteracbes caracteristicas
da sindrome de Morh. Outras possiveis alteracdes sdo: fendtipo de baixa estatura,
hipoacusia condutiva, hipertelorismo e /ou telorismo, ponte nasal baixa, ponta nasal
larga ou bifida, pectus excavatum, escoliose, hipoplasia maxilar e de arco zigomaético,
irregularidades metafisarias, mdos com braquidactilia, hidrocefalia e/ou porencefalia’. O
manejo da via aérea na sindrome orofaciodigital pode ser um desafio, j& que as
alteracOes craniofaciais como labio leporino/fenda palatina, componentes da sindrome,
s30 preditores de via aérea dificil em pediatria®.

Ha vaérias limitacBes nos equipamentos utilizados para manejo de via aérea em
criancas. Adicionalmente, ha poucos guidelines de via aérea dificil em pediatria
disponiveis®. A figura 1 mostra as diretrizes da Associacdo Pan-Indiana de Via Aérea
Dificeis (AIDAA 2016) para manejo de intubacdo traqueal dificil ndo prevista em
pediatria. Embora as recomendagdes para manejo de via aérea dificil em pediatria
tenham sido em grande parte extrapoladas a partir de dados de adultos, ha algumas
diferencas notaveis, dentre elas: maior énfase em manutencdo constante de oxigenagédo
(fator-chave na prevencdo de réapida hipoxia e posterior bradicardia e parada

cardiopulmonar); mudar para o profissional de anestesia pediatrica mais experiente apds



uma intubacdo fracassada com o objetivo de reduzir o potencial trauma & via aérea e
posterior edema, que podem resultar em obstrucdo significativa em vias aéreas
menores”. No relato de caso, por caracteristicas especificas e limitacdes do sistema de
salde, ndo havia um profissional de anestesia pediatrica ap6s a primeira tentativa de
intubacdo fracassada j& que se tratava de um ambiente de terapia intensiva e Unico
plantonista na escala.

Outra diferenca essencial no algoritmo da AIDAA ¢ o ultimo passo, onde ha
diferentes percursos cirrgicos de vias aéreas determinados pela idade. Esse
componente destaca a baixa taxa de sucesso de vias aéreas cirirgicas em criangas
pequenas quando tentadas por profissionais sem treinamento cirurgico. Para pacientes
com menos de 8 anos de idade, a traqueostomia cirurgica ¢ o procedimento preferido, ja
que a cricotireoidostomia pode ser de alto risco. Vale observar que intubagdes
retrogradas em criangas sdo limitadas®. Uma revisdo sistematica nio encontrou uma
clara vantagem entre cateter agulhado, bisturi ou outras técnicas cirurgicas na via aérea
de emergéncia pediatrica, com todas sendo associadas a altas taxas de complicacdes™®.

E possivel perceber que algumas ferramentas citadas nas diretrizes da AIDAA
sdo de grande valia para manejo de via aérea dificil, como bougie, videolaringoscépio,
estilete luminoso e broncofibroscopio. Entretanto, sdo instrumentos ndo disponiveis no
servico de salde em questdo ou, quando presentes (como videolaringoscopio e bougie),

séo de tamanhos inadequados para criangas.



Diretrizes da AIDAA 2016 para o Manejo de
Intubacao Traqueal Dificil Nao Prevista em Pediatria

PASSO 1: Laringoscopia e intubacao
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Passo 4: Acesso cirurgico de emergéncia a via aerea

Plano pés-procedimento
Plano adicional de manejo de via
aérea
Tratar edema de via aérea em caso

de suspeita

Monitorar complicacoes

BFO = Broncoscopio de fibra dtica DSG = Dispositivo Supraglético Aconselhamento e documentacao
02 = Oxigénio SpO: = Saturacao de oxigénio

Este fluxograma deve ser usado em conjunto com o texto seguinte:

Figura 1. Diretrizes da Associagdo Pan-Indiana de Via Aérea Dificil para Manejo de Intubagao Traqueal Dificil Nao-Prevista em Pediatria
(reproduzido com permissao da AIDAA),A

CONCLUSOES

A abordagem de via aérea em pediatria pode se tornar um desafio em pacientes
com doencgas que envolvem alteracdes craniofaciais, como a Sindrome Orofaciodigital
tipo Il. Os guidelines de via aérea dificil em pediatria sdo ferramentas essenciais, nesse
contexto, para prevencdo de complicagdes associadas, sendo assim imprescindivel o

dominio destes por profissionais intensivistas e anestesiologistas. O compartilhamento



dessas informagdes se torna importante j& que h& poucos dados na literatura sobre

abordagem de via aérea em paciente com Sindrome de Mohr.
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