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1. RESUMO

Os hemangiomas sao as lesdes vasculares benignas mais comuns na infancia,
quando se apresentam na cavidade oral podem causar problemas estéticos e
funcionais, como dificuldades na alimentacéo e fala, e as vezes necessitando de
intervengao cirurgica. A sindrome de Ramon, uma condigao rara, associa-se a
caracteristicas como epilepsia e fibromatose gengival, e neste caso
apresentamos, uma crianga com essa diagnostico associado a um hemangioma
gengival extenso que exigiu sedagao para traqueostomia. Apresentamos o caso
de uma paciente feminina, 7 anos, portadora de hemangioma gengival extenso
e friavel que foi internada para embolizagdo e corregdo cirurgica. Durante a
avaliacdo pré-anestésica, identificou-se alta probabilidade de ventilagédo e
laringoscopia dificeis devido a distorcdo da cavidade oral e risco de
sangramento, sendo indicada traqueostomia eletiva. A sedacgao foi realizada com
cetamina e dexmedetomidina, e a monitorizacao foi feita com parametros nao
invasivos. Até 5% das criancas sdo afetadas por hemangiomas, especialmente
do sexo feminino, prematuras e com historico de consanguinidade parental. O
diagnostico é habitualmente clinico, poréem exames de imagem podem ser
necessarios. O tratamento de primeira linha é o propranolol, com a intervencéo
cirurgica reservada para casos graves. A via aérea dificil prevista na pediatria
com previsao de desafio na laringoscopia e ventilagado deve ser abordada com o
paciente acordado ou sob sedacio leve até garantia de uma via aérea cirurgia,
caso necessario. A utilizacdo da combinacao de cetamina com dexmedetomidina
baseia-se no potencial algico cirurgico e necessidade de manter ventilagcdo
espontanea associado a um adequado ténus da musculatura oral. O relato
ressalta a importancia da discussao previa com a equipe assistente e busca
aumentar o acervo cientifico sobre 0 manejo anestésico de uma condi¢éo pouco
descrita na literatura.



2. INTRODUGAO

Os hemangiomas sao lesdes vasculares benignas que frequentemente ocorrem
na infancia, sendo particularmente comuns na cavidade oral. Entre suas diversas
localizages, a gengiva é um dos locais mais afetados, onde essas lesdes podem
apresentar-se como massas exofiticas, causando n&o apenas preocupagdes
estéticas, mas também complicagdes funcionais significativas, como dificuldades
na alimentagdo e na fala. Os hemangiomas gengivais, embora frequentemente
autolimitados, podem exigir intervengao cirurgica em casos em que a leséo
comprometa a fungéo ou cause dor. [1]

A sindrome de Ramon € uma condigao rara, descrita pela primeira vez em 1967
por Ramon et al. Marcadamente os pacientes portadores apresentam como
principais caracteristicas epilepsia, fibromatose gengival, déficit de crescimento,
querubismo, retardo mental e artrite idiopatica juvenil. [2]

Neste relato de caso, discutiremos uma crianga diagnosticada com sindrome de
Ramon que apresentava um hemangioma gengival extenso e necessitou de
sedacao para a realizacao de uma traqueostomia. Na avaliagao pré-anestésica
foi evidenciado preditores de laringoscopia dificil e ventilagdo sob mascara dificil
devido a localizagao e caracteristica da patologia.

Este relato de caso ndao apenas destaca a importancia da avaliagao detalhada e
do planejamento pré-operatério em criangas com lesdes vasculares, mas
também busca contribuir para a literatura existente sobre o manejo de
hemangiomas orais e suas implicagdes na anestesia pediatrica.



1. RELATO DE CASO

Paciente MSB, feminina, 7 anos, 15kg. Sem comorbidades conhecidas.
Portadora de hemangioma em gengiva extenso e friavel comprometendo
anatomia de regido inferior de cavidade oral (Imagem 1) (Imagem 3). A paciente
apresentava atraso no desenvolvimento neuropsicomotor com déficit leve de
interacdo social e momentos de agressividade. Tinha contato com outras
criangas com comunicacao verbal preservada, bem como alimentagao por via
oral. A genitora consentiu com o relato de caso, TCLE anexo. (Apéndice A)

Internada no Hospital Geral Roberto Santos (HGRS) com programacao de
embolizacédo de tumoracéo via hemodinamica para posterior corregao cirurgica
apods diminuicdo da massa.

Durante avaliacdo pré-anestésica foi identificada alta probabilidade de
dificuldade no acoplamento de mascara facial para ventilacdo da paciente devido
a distorcdo importante da cavidade oral, associada com a provavel dificuldade
na laringoscopia pela localizagdo do tumor bem como pelo risco iminente de
sangramento em via aérea. A paciente ja apresentava hematimetria limitrofe
devido a sangramento croénico da tumoracgao, 8,2 pés transfusional.

Durante discussdo com equipe assistente e anestesiologistas da hemodinamica
foi solicitado a realizacdo de traqueostomia para um controle adequado de via
aérea devido a alta probabilidade de multiplos procedimentos sob anestesia que
a paciente iria ser submetida durante a estadia no hospital.

Paciente recebida na sala em ventilagcdo espontanea, calma e colaborativa.
Instalada monitorizagdo multiparamétrica ndo invasiva e cateter nasal 2L/min.
Acesso venoso periférico prévio 22G.

Dados vitais iniciais: Frequéncia cardiaca 85 bpm, frequéncia respiratoria 15 ipm,
Pressao nao invasiva: 105x60, Saturacao periférica 98% em ar ambiente.

Iniciado sedagao com 0,4mg/kg de cetamina intravenoso associado a 0,4mcg/kg
de dexmedetomidina intravenoso. Posicionado paciente para procedimento,
preparo da equipe cirurgica e colocagao de campos estéreis. Solicitado a equipe
cirurgica injecao de lidocaina 2% em sitio de traqueostomia posteriormente a
infusdo de mais 0,2mg/kg de cetamina e 0,2mcg/kg de dexmedetomidina.

Aproximadamente 2 minutos apds inicio de procedimento cirurgico a paciente
apresentou queda continua de saturagdo periférica em monitorizacdo, sem
melhora com manobras externas a via aérea (anteriorizagdo de mandibula) ou
mudanga de posicionamento da cabeca. O menor valor de saturagao atingido foi
40%.

Informado a equipe cirurgica sobre dificuldade em oxigenar paciente e provavel
evolucado desfavoravel sendo optado por acessar rapidamente via aérea com
abertura de cartilagem traqueal. Imediatamente apds abertura da traqueia foi



possivel observar melhora de movimentos respiratorios com retorno gradual de
saturacao periférica em monitorizacao.

Procedimento cirurgico realizado com saturagao limitrofe (88 — 92 %) e finalizado
sem maiores intercorréncias.

Sinais vitais finais: Frequéncia cardiaca 95 bpm, frequéncia respiratéria 18 ipm,
Pressao arterial ndo invasiva 110x65, saturagao periférica 98% sob oxigénio
suplementar 2L/min

Apods finalizacdo de procedimento, foi ofertado oxigénio passivamente via
traqueostomia com melhora de saturacédo periférica para niveis pré inducao
anestésica.

Paciente apresentou despertar satisfatério apds procedimento sem queixas
algicas ou agitagao, sendo encaminhada para unidade de terapia intensiva.

A paciente foi submetida a 2 episddios de embolizagédo na unidade de
hemodinamica sem intercorréncias, com regressao parcial de ma formagéao
vascular e diminuigcdo de sangramento crénico.

Encaminhada para acompanhamento com cirurgido de cabecga e pescogo e
bucomaxilo para programacao cirurgica em outro servigo, visto que na unidade
nao dispunhamos da equipe de cabeca e pescocgo disponivel.



Imagem 2: Imagem de TC no plano coronal em janela dssea evidenciando
importante alteragdo morfoldgica mandibular, devido acentuado
espessamento 6sseo, tendo como diagndstico diferencial displasia fibrosa
ou outras lesGes expansivas 6sseas de baixa agressividade.
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Imagem 3: Hemangioma oral com distor¢gdo anatémica.

Imagem 4: Imagem de TC no plano sagital em janela dssea evidenciando
importante alteragdo morfolégica mandibular, devido acentuado
espessamento dsseo, tendo como diagndstico diferencial displasia fibrosa
ou outras lesb6es expansivas dsseas de baixa agressividade.
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3. DISCUSSAO

Os hemangiomas infantis sdo os tumores benignos mais comuns da infancia,
resultantes de uma proliferacdo anormal do endotélio vascular.
Aproximadamente 5% das criangas desenvolvem hemangiomas infantis, sendo
mais prevalentes no sexo feminino, prematuros e lactentes com baixo peso ao
nascer. Existem ainda associagbes com fatores de risco pré-natais como idade
materna avangada, placenta previa e pré-eclampsia. [1, 3]

O exato mecanismo pelo qual o processo patogénico ocorre ainda néo € bem
estabelecido, porém existem evidéncias de que o principal fator envolvido é a
hipdxia tecidual, especialmente quando cruzados com os fatores de risco pré-
natais apresentados. [1, 3]

O diagndstico dos hemangiomas orais habitualmente é feito pelo exame clinico,
na possibilidade de duvida diagnostica sdo utilizados exames de imagem como
ultrassonografia, tomografia computadorizada e ressonancia magnética. Evita-
se ao maximo 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
intervencao. No geral a indicagao para tratamento recai em condi¢des que
envolvem estruturas vitais, comprometimento funcional (alimentagéo ou viséo),
anormalidades estruturais ou alto risco de ulceragao e desfiguragéo. [3, 4]

Atualmente a primeira linha de tratamento medicamentoso € o propranolol oral,
porém para casos com prejuizo estético ou com possivel prejuizo morbido a
abordagem cirurgica € uma opgao. ldealmente hemangiomas grandes e em
area de face podem ser abordados via endovascular para diminuir a massa
tumoral antes da excisao cirurgica. [5, 6]

A sindrome de Ramon foi inicialmente descrita por Ramon et al. Em 1967 ao
observar o caso de duas criangas nascidas de um casamento consanguineo.
Suas principais caracteristicas sao epilepsia, fiboromatose gengival, déficit de
crescimento, querubismo, retardo mental e artrite reumatoide juvenil. [2]

O querubismo associado a fibromatose gengival sdo condigbes que tornam a
abordagem de via aérea desses pacientes potencialmente desafiadora devido a
distorcdo de anatomia e diminuicdo da cavidade oral. No caso relatado a
paciente apresentava como comemorativo a manifestacdo de um hemangioma
extenso em cavidade oral aumentando a dificuldade de abordagem da via aérea.
[2,7]

No manejo da via aérea dificil prevista em pediatria a Sociedade Americana de
Anestesiologia (ASA) propde um algoritmo a ser seguido:
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ASA difficult airway algorithm: Pediatrics

Pre-intubation: Before attempting intubation, choose between either
an awake or post-induction airway strategy. Choice of strategy and
technique should be made by the clinician managing the airway. *

Suspected difficult laryngoscopy?
|

r 1
Yes No

\J

Suspected difficult ventilation with
face mask/supraglottic airvay?

Yes

OPTIMIZE OXYGENATION THROUGHOUTT
|

v

C id ke/sedated approach

Transfer to Tertiary Center if feasible

!

Airway electively secured

Awake intubation& by i . &
Y INvasive access

Ty

SUCCESS FAIL

v

Consider
other options®

FAIL

v

Postpone the case —
terminate sedation if used

1
No

OPTIMIZE OXYGENATION THROUGHOUT 1

! .

Intubation attempt after induction of general anesthesia

; | v

FAIL SUCCESS

|

LIMIT ATTEMPTS

ENSURE ADEQUATE ANESTHETIC DEPTH

Consider calling for help

v

Assess oxygenation/ventilation with
face mask/supraglottic airway
|
[ T 1
Adequate Marginal Impossible
as confirmed by CO3z l l

Exclude/treat anatomical and
functional obstruction

Consider calling for
invasive access or ECMO

Marginal Impossible

! |

NON-EMERGENCY PATHWAY
CONSIDER EMERGING THE PATIENT ¥

LIMIT ATTEMPTS
BE AWARE OF PASSAGE OF TIME

{REASSESS VENTILATION AFTER EACH ATTEMPT)

v

Consider alternative intubation
approaches,™ invasive access, ¢ ar
the feasibility of other optionsT

Ty

FAIL or
deteriorating
ventilation

* \J

EMERGENCY PATHWAY
CANNOT INTUBATE/CANNOT VENTILATE

SUCCESS

CALL FOR HELPR/FOR INVASIVE ACCESS

Alternative intubation
approaches ¥ as you prepare for
emergency invasive airway ¢

T

FAIL SUCCESS

v

Emergency invasive airway ¥

Fonte: Apfelbaum JL, Hagberg CA, Connis RT, et al. 2022 American Society of Anesthesiologists Practice Guidelines for Management of
the Difficult Airway. Anesthesiology 2021. DOI: 10.1097/ALN.0000000000004002. Copyright © 2021 American Society of Anesthesiologists.
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No paciente em que exista a suspeita de dificuldade com laringoscopia e de
ventilacdo com mascara facil, como o caso relatado, € recomendado a
abordagem de via aérea com o paciente acordado ou sedado para garantir uma
via aérea cirurgica. [8 — 10]

A concluséo sobre a obtengdo de uma traqueostomia, apds a discussao 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 manipulagao podendo gerar uma situagao catastrofica.

Optamos por utilizar a combinagédo de cetamina com dexmedetomidina durante
a sedacao para tentar manter um plano anestésico adequado, com analgesia e
hipnose, sem retirar o drive ventilatorio e os reflexos de via aérea. Por se tratar
de procedimento com potencial algico a analgesia foi complementada com a
infiltracdo de anestésico local no sitio cirurgico. [11, 12]

Diferentemente da maioria dos hipnéticos a dexmedetomidina causa uma
depressao ventilatéria minima, sendo uma medicagdo efetiva em manter a
ventilagdo esponténea e o adequado tonus das vias aéreas superiores. [11]

Ja a cetamina é capaz de promover analgesia, amnesia, sedag¢ao e imobilidade
preservando os reflexos de via aérea, a ventilacdo esponténea e o tdnus. Sua
duracgéao relativamente curta associada a analgesia e sedagao fazem com que
seja uma medicagdo bastante utilizada para procedimentos curtos e com
potencial algico. [12]
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4. CONCLUSAO

O presente relato ilustra a importancia da discussédo e preparacado de toda a
equipe assistente para a abordagem de casos raros e complexos,
particularmente em cenarios onde existe um elevado risco de rapida
deterioragao para condigdes criticas.

Contribui ainda para a disseminagdo do conhecimento e de uma possivel
alternativa de manejo para uma condicdo rara com poucas aparigdes na
literatura.
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APENDICE A

5E CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLAR

ELATO DE CASOC iNnIC

Dias Sacramento
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quanto ao teor de todo o aqui mencionado e
 objetivo do ja referido estudo, manifesto meu livre
‘estando totalmente ciente de que néo ha nenhum




