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1. Paciente '(-’\

> Menina, pré-termo (36 semanas), 22 dias de vida.

> Pré-natal: ultrassom indicou multiplas anormalidades congenitas;
holoprosencefalia lobar.

> Historico familiar: negativo para problemas similares ou relacdo
consanguinea entre os pais; mae asmatica desde os 11 anos.

> Nascimento: 2,6 kg; teve atraso no choro; diagnostico de fenda labial e
palatina (sem pré-maxilar) e de hidrocefalia.

Foi feito plano para cirurgias na paciente para as correcées necessarias.
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Patologia da Holoprosencefalia

Malformacao congénita heterogénea: afeta desenvolvimento do
prosencéfalo e da face com divisdo incompleta ou ausente em hemisférios
cerebrais distintos. Tem prevaléncia de 1:16.000 nascidos vivos.

Anomalias faciais: ciclopia (“um olho”), probdscide (“alongamento”), fendas
labiopalatinas [figura abaixo], hipotelorismo ocular (“olhos pouco
espacados”), presenca de dente incisivo central superior mediano solitario.

Manifestacdes clinicas: atraso no desenvolvimento e mental; espasticidade,
convulsoes, hipotonia ou hipertonia; disfuncao na temperatura, na
frequéncia cardiaca, respiratoria e hipofisaria (incluindo hipotireoidismo e
hipogonadismo); doenca do refluxo gastroesofagico (DRGE); aumento de
risco de pneumonia por aspiragao.




3. Clinica

Introducdo de valvula (ou shunt) ventriculoperitoneal para retirar fluido
cefalorraquidiano.

> 1° passo: realizacdo de imagem por ressondncia magnética do cérebro
para confirmacdo de diagndstico de holoprosencefalia.

> 2° passo: realizacao de ecocardiografia: resultado normal, sem evidéncia
de cardiopatia congénita.

> 3° passo: pré-operatério: sem historico de convulsdes ou vomito; sistemas
motor e sensorial e nervos cranianos intactos; jejum; anestesia geral com
oxigénio, ar e sevoflurano; intubacao orotraqueal;

> 4° passo: intraoperatorio: monitoramento por ECG, oximetria de pulso, PA,
temperatura, capnografia e concentracdo de gas expirado; anestesia
mantida com ar, oxigénio, sevoflurano, atracurio EV e fentanil 3 ug EV.

> 5° passo: pds-operatorio: apesar da reversdo dos efeitos da anestesia,
episodios recorrentes de apneia associada a dessaturacao e bradicardia.




4.

Apneia e bradicardia em pré-termos s*a

Pré-termos prematuros costumam ter apneia e/ou bradicardia até 60 semanas
de vida apos procedimentos cirlrgicos.

>

Apneia: distirbio do ritmo da respiracdo, caracterizado por pausa
respiratoria > 20s; ou entre 10s e 15s, se acompanhada de bradicardia,
cianose ou queda de saturacdao de oxigénio. Diferente de respiracao
periddica. Tipos de apneia: central (sem esforcos respiratorios), obstrutiva
(com esforcos insuficientes por conta da obstrucdo respiratoria) e mista
(precede ou segue para central dada obstrucao).

Bradicardia: FC <80 bpm.

Necessidades: monitoramento respiratorio por pelo _menos 12h (se
paciente mostra episodios de apnéia anteriores; possui doenca pulmonar
cronica, neuroldgica ou anemia; ou se houve uso de opidide).

No caso, paciente teve todas essas condi¢oes e precisou de muito tempo de
suporte respiratdrio (Sat02: 76%; FC: 69 bpm; pausa respiratoria: 21s).




5. Evolucao e Desfecho Clinico OE%

Encaminhamento para Unidade de Tratamento Intensivo (UTI)

> 1° passo: ventilagcao e monitoramento da apneia; realizagao de tomografia
computadorizada do cérebro ndo mostrou novas complicagdes, como
hematoma ou pneumocefalia; realizacdo de transfusdo sanguinea para
correcao de hemoglobina (7,8 g/dL)

> 2° passo: feitas tentativas de desmame sem sucesso; algumas bradicardias
causadas durante esse processo eram corrigidas com bolus de atropina EV.

> 3° passo: no 3° dia de pos-operatério, dadas as condicdes, introduziu-se
[citrato de] cafeina por sonda com dose de ataque IV de 20 mg/kg [52 mg],
seguida por 5 mg/kg/dia no proximo dia.

> 4 passo: FC estabilizada; desmame e extubacao traqueal realizadas com
sucesso; cafeina continuada por 3 dias sem recorréncias de bradicardia ou
apneia; sucesso na recuperacao da fase aguda da patologia.



7. Cafeina na Clinica 0,‘

> Antagonista da adenosina: estimula centro respiratdrio central:
> diminui limiar de gas carbonico;
> aumenta resposta a hipercapnia;
> reduz fadiga do diafragma por aumento do tonus musculo-esquelético.
> Vantagens: em relacdo a aminofilina, efeitos adversos de menor intensidade
e maior limiar entre os niveis terapéuticos e toxicos; ja sobre a teofilina, ndo
precisa biotransformacao.
> Posologia: Dose de ataque: 20 a 40 mg/kg (citrato) ou 10 mg/kg (cafeina
base), EV, por BIC (30 min). Dose de manutencao: 5 a 8 mg/kg (citrato) ou 2,5
a 5 mg/kg (cafeina base), EV, a cada 24 horas.
> Monitoramento: nivel sérico entre 48h e 72h iniciais, depois semanalmente.
» Sub-terapia (entre 5 a 25ug/mL): aumentar dose em 25%.
» Situagao de intoxicacao (> 40 pug/mL): descontinuar.

Identifiquei 1 apresentacdo com citrato de cafeina no Brasil (Peyona® [Chiesi]).




8. Prognostico e Plano Terapéutico c,:‘

> Progndstico holoprosencefalia: muito ruim. Depende dos tipos (alobar,
semilobar e lobar). De maneira geral, para os primeiros, 4 a 5 meses de
idade; para o ultimo, um pouco mais de 12 meses.

> Plano Terapéutico: internacdo geralmente com tratamento de suporte;
possiveis cirurgias corretivas (orofaciais, principalmente).

> Qutras acoes importantes:

> investigagOes para outras anomalias congénitas associadas;

otimizacao de disfuncao enddcrina;

Introduzir, se necessario, profilaxia de convulsdes;

evitar a anestesia geral sempre que possivel e o uso de opioides;

manutencao da FC e temperatura corporal;

antecipar dificuldades das vias aéreas; e

monitorar apneias pos-operatorias.
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