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1. RESUMO 

Os hemangiomas são as lesões vasculares benignas mais comuns na infância, 

quando se apresentam na cavidade oral podem causar problemas estéticos e 

funcionais, como dificuldades na alimentação e fala, e às vezes necessitando de 

intervenção cirúrgica. A síndrome de Ramon, uma condição rara, associa-se a 

características como epilepsia e fibromatose gengival, e neste caso 

apresentamos, uma criança com essa diagnostico associado a um hemangioma 

gengival extenso que exigiu sedação para traqueostomia. Apresentamos o caso 

de uma paciente feminina, 7 anos, portadora de hemangioma gengival extenso 

e friável que foi internada para embolização e correção cirúrgica. Durante a 

avaliação pré-anestésica, identificou-se alta probabilidade de ventilação e 

laringoscopia difíceis devido à distorção da cavidade oral e risco de 

sangramento, sendo indicada traqueostomia eletiva. A sedação foi realizada com 

cetamina e dexmedetomidina, e a monitorização foi feita com parâmetros não 

invasivos. Até 5% das crianças são afetadas por hemangiomas, especialmente 

do sexo feminino, prematuras e com histórico de consanguinidade parental. O 

diagnóstico é habitualmente clínico, porém exames de imagem podem ser 

necessários. O tratamento de primeira linha é o propranolol, com a intervenção 

cirúrgica reservada para casos graves. A via aérea difícil prevista na pediatria 

com previsão de desafio na laringoscopia e ventilação deve ser abordada com o 

paciente acordado ou sob sedação leve até garantia de uma via aérea cirurgia, 

caso necessário. A utilização da combinação de cetamina com dexmedetomidina 

baseia-se no potencial álgico cirúrgico e necessidade de manter ventilação 

espontânea associado a um adequado tônus da musculatura oral. O relato 

ressalta a importância da discussão previa com a equipe assistente e busca 

aumentar o acervo científico sobre o manejo anestésico de uma condição pouco 

descrita na literatura. 
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2. INTRODUÇÃO 

Os hemangiomas são lesões vasculares benignas que frequentemente ocorrem 

na infância, sendo particularmente comuns na cavidade oral. Entre suas diversas 

localizações, a gengiva é um dos locais mais afetados, onde essas lesões podem 

apresentar-se como massas exofíticas, causando não apenas preocupações 

estéticas, mas também complicações funcionais significativas, como dificuldades 

na alimentação e na fala. Os hemangiomas gengivais, embora frequentemente 

autolimitados, podem exigir intervenção cirúrgica em casos em que a lesão 

comprometa a função ou cause dor. [1]    

A síndrome de Ramon é uma condição rara, descrita pela primeira vez em 1967 

por Ramon et al. Marcadamente os pacientes portadores apresentam como 

principais características epilepsia, fibromatose gengival, déficit de crescimento, 

querubismo, retardo mental e artrite idiopática juvenil. [2] 

Neste relato de caso, discutiremos uma criança diagnosticada com síndrome de 

Ramon que apresentava um hemangioma gengival extenso e necessitou de 

sedação para a realização de uma traqueostomia. Na avaliação pré-anestésica 

foi evidenciado preditores de laringoscopia difícil e ventilação sob máscara difícil 

devido a localização e característica da patologia. 

Este relato de caso não apenas destaca a importância da avaliação detalhada e 

do planejamento pré-operatório em crianças com lesões vasculares, mas 

também busca contribuir para a literatura existente sobre o manejo de 

hemangiomas orais e suas implicações na anestesia pediátrica.  
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1. RELATO DE CASO 

Paciente MSB, feminina, 7 anos, 15kg. Sem comorbidades conhecidas. 

Portadora de hemangioma em gengiva extenso e friável comprometendo 

anatomia de região inferior de cavidade oral (Imagem 1) (Imagem 3). A paciente 

apresentava atraso no desenvolvimento neuropsicomotor com déficit leve de 

interação social e momentos de agressividade. Tinha contato com outras 

crianças com comunicação verbal preservada, bem como alimentação por via 

oral. A genitora consentiu com o relato de caso, TCLE anexo. (Apêndice A) 

Internada no Hospital Geral Roberto Santos (HGRS) com programação de 

embolização de tumoração via hemodinâmica para posterior correção cirúrgica 

após diminuição da massa.  

Durante avaliação pré-anestésica foi identificada alta probabilidade de 

dificuldade no acoplamento de máscara facial para ventilação da paciente devido 

a distorção importante da cavidade oral, associada com a provável dificuldade 

na laringoscopia pela localização do tumor bem como pelo risco iminente de 

sangramento em via aérea. A paciente já apresentava hematimetria limítrofe 

devido a sangramento crônico da tumoração, 8,2 pós transfusional.  

Durante discussão com equipe assistente e anestesiologistas da hemodinâmica 

foi solicitado a realização de traqueostomia para um controle adequado de via 

aérea devido à alta probabilidade de múltiplos procedimentos sob anestesia que 

a paciente iria ser submetida durante a estadia no hospital.  

Paciente recebida na sala em ventilação espontânea, calma e colaborativa. 

Instalada monitorização multiparamétrica não invasiva e cateter nasal 2L/min. 

Acesso venoso periférico prévio 22G.  

Dados vitais iniciais: Frequência cardíaca 85 bpm, frequência respiratória 15 ipm, 

Pressão não invasiva: 105x60, Saturação periférica 98% em ar ambiente. 

Iniciado sedação com 0,4mg/kg de cetamina intravenoso associado a 0,4mcg/kg 

de dexmedetomidina intravenoso. Posicionado paciente para procedimento, 

preparo da equipe cirúrgica e colocação de campos estéreis. Solicitado a equipe 

cirúrgica injeção de lidocaína 2% em sítio de traqueostomia posteriormente a 

infusão de mais 0,2mg/kg de cetamina e 0,2mcg/kg de dexmedetomidina.  

Aproximadamente 2 minutos após início de procedimento cirúrgico a paciente 

apresentou queda contínua de saturação periférica em monitorização, sem 

melhora com manobras externas a via aérea (anteriorização de mandíbula) ou 

mudança de posicionamento da cabeça. O menor valor de saturação atingido foi 

40%.  

Informado a equipe cirúrgica sobre dificuldade em oxigenar paciente e provável 

evolução desfavorável sendo optado por acessar rapidamente via aérea com 

abertura de cartilagem traqueal. Imediatamente após abertura da traqueia foi 
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possível observar melhora de movimentos respiratórios com retorno gradual de 

saturação periférica em monitorização. 

Procedimento cirúrgico realizado com saturação limítrofe (88 – 92 %) e finalizado 

sem maiores intercorrências. 

Sinais vitais finais: Frequência cardíaca 95 bpm, frequência respiratória 18 ipm, 

Pressão arterial não invasiva 110x65, saturação periférica 98% sob oxigênio 

suplementar 2L/min 

Após finalização de procedimento, foi ofertado oxigênio passivamente via 

traqueostomia com melhora de saturação periférica para níveis pré indução 

anestésica. 

Paciente apresentou despertar satisfatório após procedimento sem queixas 

álgicas ou agitação, sendo encaminhada para unidade de terapia intensiva. 

A paciente foi submetida a 2 episódios de embolização na unidade de 

hemodinâmica sem intercorrências, com regressão parcial de má formação 

vascular e diminuição de sangramento crônico. 

Encaminhada para acompanhamento com cirurgião de cabeça e pescoço e 

bucomaxilo para programação cirúrgica em outro serviço, visto que na unidade 

não dispúnhamos da equipe de cabeça e pescoço disponível.  
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Imagem 2: Imagem de TC no plano coronal em janela óssea evidenciando 
importante alteração morfológica mandibular, devido acentuado 
espessamento ósseo, tendo como diagnóstico diferencial displasia fibrosa 
ou outras lesões expansivas ósseas de baixa agressividade. 

Imagem 1: Hemangioma oral com distorção anatômica. 
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Imagem 4: Imagem de TC no plano sagital em janela óssea evidenciando 
importante alteração morfológica mandibular, devido acentuado 
espessamento ósseo, tendo como diagnóstico diferencial displasia fibrosa 
ou outras lesões expansivas ósseas de baixa agressividade. 

Imagem 3:  Hemangioma oral com distorção anatômica. 
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3. DISCUSSÃO 

Os hemangiomas infantis são os tumores benignos mais comuns da infância, 

resultantes de uma proliferação anormal do endotélio vascular. 

Aproximadamente 5% das crianças desenvolvem hemangiomas infantis, sendo 

mais prevalentes no sexo feminino, prematuros e lactentes com baixo peso ao 

nascer. Existem ainda associações com fatores de risco pré-natais como idade 

materna avançada, placenta previa e pré-eclâmpsia. [1, 3] 

O exato mecanismo pelo qual o processo patogênico ocorre ainda não é bem 

estabelecido, porém existem evidências de que o principal fator envolvido é a 

hipóxia tecidual, especialmente quando cruzados com os fatores de risco pré-

natais apresentados. [1, 3] 

O diagnóstico dos hemangiomas orais habitualmente é feito pelo exame clínico, 

na possibilidade de dúvida diagnostica são utilizados exames de imagem como 

ultrassonografia, tomografia computadorizada e ressonância magnética. Evita-

se ao máximo a biopsia do tecido pelo alto risco de sangramento. [4] 

Apesar da maioria dos hemangiomas infantis serem alto limitados e regredirem 

espontaneamente ao longo do crescimento, existem critérios para indicar a 

intervenção. No geral a indicação para tratamento recai em condições que 

envolvem estruturas vitais, comprometimento funcional (alimentação ou visão), 

anormalidades estruturais ou alto risco de ulceração e desfiguração. [3, 4] 

Atualmente a primeira linha de tratamento medicamentoso é o propranolol oral, 

porém para casos com prejuízo estético ou com possível prejuízo mórbido a 

abordagem cirúrgica é uma opção. Idealmente hemangiomas grandes e em 

área de face podem ser abordados via endovascular para diminuir a massa 

tumoral antes da excisão cirúrgica. [5, 6] 

A síndrome de Ramon foi inicialmente descrita por Ramon et al. Em 1967 ao 

observar o caso de duas crianças nascidas de um casamento consanguíneo. 

Suas principais características são epilepsia, fibromatose gengival, déficit de 

crescimento, querubismo, retardo mental e artrite reumatoide juvenil. [2] 

O querubismo associado a fibromatose gengival são condições que tornam a 

abordagem de via aérea desses pacientes potencialmente desafiadora devido a 

distorção de anatomia e diminuição da cavidade oral. No caso relatado a 

paciente apresentava como comemorativo a manifestação de um hemangioma 

extenso em cavidade oral aumentando a dificuldade de abordagem da via aérea. 

[2, 7] 

No manejo da via aérea difícil prevista em pediatria a Sociedade Americana de 

Anestesiologia (ASA) propõe um algoritmo a ser seguido: 
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Fonte: Apfelbaum JL, Hagberg CA, Connis RT, et al. 2022 American Society of Anesthesiologists Practice Guidelines for Management o f 

the Difficult Airway. Anesthesiology 2021. DOI: 10.1097/ALN.0000000000004002. Copyright © 2021 American Society of Anesthesio logists. 
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No paciente em que exista a suspeita de dificuldade com laringoscopia e de 

ventilação com máscara fácil, como o caso relatado, é recomendado a 

abordagem de via aérea com o paciente acordado ou sedado para garantir uma 

via aérea cirúrgica. [8 – 10] 

A conclusão sobre a obtenção de uma traqueostomia, após a discussão entre 

toda a equipe assistente, baseia-se na alta probabilidade de manejo recorrente 

da via aérea de uma paciente com preditores de dificuldade associados ao alto 

risco de sangramento na manipulação podendo gerar uma situação catastrófica.  

Optamos por utilizar a combinação de cetamina com dexmedetomidina durante 

a sedação para tentar manter um plano anestésico adequado, com analgesia e 

hipnose, sem retirar o drive ventilatório e os reflexos de via aérea. Por se tratar 

de procedimento com potencial álgico a analgesia foi complementada com a 

infiltração de anestésico local no sítio cirúrgico. [11, 12] 

Diferentemente da maioria dos hipnóticos a dexmedetomidina causa uma 

depressão ventilatória mínima, sendo uma medicação efetiva em manter a 

ventilação espontânea e o adequado tônus das vias aéreas superiores. [11] 

Já a cetamina é capaz de promover analgesia, amnesia, sedação e imobilidade 

preservando os reflexos de via aérea, a ventilação espontânea e o tônus. Sua 

duração relativamente curta associada a analgesia e sedação fazem com que 

seja uma medicação bastante utilizada para procedimentos curtos e com 

potencial álgico. [12] 
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4. CONCLUSÃO 

O presente relato ilustra a importância da discussão e preparação de toda a 

equipe assistente para a abordagem de casos raros e complexos, 

particularmente em cenários onde existe um elevado risco de rápida 

deterioração para condições críticas.  

Contribui ainda para a disseminação do conhecimento e de uma possível 

alternativa de manejo para uma condição rara com poucas aparições na 

literatura.  
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APENDICE A 
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