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ARTIGO DE REVISAO

RESUMO

O manejo anestésico de criangas com condicdes cirurgicas raras representa um dos
maiores desafios na pratica anestésica pediatrica, devido a complexidade das alteragdes
fisioldgicas, anatébmicas e farmacoldgicas apresentadas por esses pacientes. Condi¢cdes
raras, como malformacdes congénitas, doencas metabdlicas e sindromes genéticas,
exacerbam as dificuldades comuns na anestesia pediatrica, exigindo abordagens
altamente individualizadas e o uso de estratégias de mitigacdo especializadas. Este artigo
revisa os principais desafios fisioldgicos, técnicos e farmacolégicos enfrentados no
manejo anestésico de pacientes pedidtricos com condig¢des cirdrgicas raras e discute as
estratégias de mitigacdo para otimizar os desfechos cirurgicos. Foi realizada uma revisdo
narrativa da literatura, utilizando bases de dados como PubMed, Scopus, Web of Science
e Google Scholar. Os termos de busca incluiram "anestesia pediatrica", "condicGes
cirargicas raras", "malformagdes congénitas", "desafios anestésicos" e "doencas raras",
com publicagGes selecionadas entre os anos de 2000 e 2023. Estudos focados no manejo
anestésico de criangcas com condi¢Oes raras, particularmente em relagdo aos aspectos
fisiolégicos, técnicos e farmacoldgicos, foram incluidos. Os principais desafios fisioldgicos
estdo relacionados a imaturidade dos sistemas respiratorio, cardiovascular e metabdlico,
exacerbados pelas condicdes raras, como malformacdes cardiacas e doencas
metabdlicas. Do ponto de vista técnico, as dificuldades no manejo das vias aéreas e no
acesso venoso sdo frequentes e requerem o uso de dispositivos avancados e técnicas
guiadas por imagem. No ambito farmacoldgico, as alteragbes na farmacocinética e
farmacodinamica em criangas com doengas metabdlicas ou renais exigem ajustes
precisos nas doses de anestésicos e monitoramento rigoroso para evitar toxicidade.
Estratégias de mitigacdo eficazes incluem planejamento multidisciplinar pré-operatdrio,
treinamento de equipes em simulacdo de cendrios complexos, monitorizacao
hemodindmica avangada e ajustes individualizados da farmacoterapia. A anestesia em
pacientes pediatricos com condigGes cirurgicas raras exige uma abordagem altamente
especializada, envolvendo a adaptacdao das técnicas anestésicas, o uso de dispositivos
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avancados e a integracdo de uma equipe multidisciplinar experiente. Ainda existem
lacunas na literatura, e mais pesquisas sdao necessarias para desenvolver protocolos
especificos que orientem o manejo de anestesia em pacientes pedidtricos com condi¢bes
raras, permitindo uma pratica clinica mais segura e eficaz.

PALAVRAS-CHAVE: Anestesia pediatrica, condi¢Ges cirurgicas raras, malformacoes
congénitas, doencas metabdlicas, desafios anestésicos.

Anesthetic challenges in rare surgical conditions in pediatrics

ABSTRACT

The anesthetic management of children with rare surgical conditions represents one of
the greatest challenges in pediatric anesthetic practice, due to the complexity of the
physiological, anatomical, and pharmacological alterations presented by these patients.
Rare conditions, such as congenital malformations, metabolic diseases, and genetic
syndromes, exacerbate common difficulties in pediatric anesthesia, requiring highly
individualized approaches and the use of specialized mitigation strategies. This article
reviews the main physiological, technical, and pharmacological challenges faced in the
anesthetic management of pediatric patients with rare surgical conditions and discusses
mitigation strategies to optimize surgical outcomes. A narrative review of the literature
was performed using databases such as PubMed, Scopus, Web of Science, and Google
Scholar. Search terms included “pediatric anesthesia,” “rare surgical conditions,”
“congenital malformations,” “anesthetic challenges,” and “rare diseases,” with
publications selected between the years 2000 and 2023. Studies focused on the
anesthetic management of children with rare conditions, particularly regarding
physiological, technical, and pharmacological aspects, were included. The main
physiological challenges are related to the immaturity of the respiratory, cardiovascular,
and metabolic systems, exacerbated by rare conditions such as cardiac malformations
and metabolic diseases. From a technical point of view, difficulties in airway management
and venous access are frequent and require the use of advanced devices and image-
guided techniques. In the pharmacological context, changes in pharmacokinetics and
pharmacodynamics in children with metabolic or renal diseases require precise
adjustments in anesthetic doses and rigorous monitoring to avoid toxicity. Effective
mitigation strategies include multidisciplinary preoperative planning, team training in
simulation of complex scenarios, advanced hemodynamic monitoring, and individualized
adjustments of pharmacotherapy. Anesthesia in pediatric patients with rare surgical
conditions requires a highly specialized approach, involving adaptation of anesthetic
techniques, use of advanced devices, and integration of an experienced multidisciplinary
team. There are still gaps in the literature, and more research is needed to develop
specific protocols that guide the management of anesthesia in pediatric patients with rare
conditions, allowing for safer and more effective clinical practice.

Keywords: Pediatric anesthesia, rare surgical conditions, congenital malformations,
metabolic diseases, anesthetic challenges.
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INTRODUCAO

O manejo anestésico de pacientes pediatricos exige alta especializagao,
devido a grande variabilidade fisiologica e farmacologica entre as diferentes
faixas etarias, além da maior sensibilidade das criancas a farmacos e
intervengdes. Esse desafio é amplificado em criangas com condigdes cirurgicas
raras. O termo "condi¢cdes cirurgicas raras" abrange um espectro de doengas
congénitas, sindromes genéticas e anomalias anatdbmicas que requerem
intervencao cirurgica, e que, por sua raridade, resultam em menor experiéncia
clinica e em menos orientagcbes baseadas em evidéncias para o manejo
anestésico (Sammartino; Sbaraglia; Idone, 2015).

Essas condicdes incluem malformagbes congénitas do coracgéo,
anomalias craniofaciais, doengcas metabdlicas raras, disturbios neuromusculares
e sindromes genéticas complexas. Cada uma dessas condigdes apresenta
desafios especificos ao anestesiologista, desde o planejamento pré-operatério
até o manejo intra e pés-operatério. A fisiologia das criangas, especialmente de
neonatos e lactentes, difere significativamente da de adultos, exigindo uma
abordagem anestésica personalizada para mitigar riscos (Peck; Firth, 2022).

As particularidades anatédmicas e fisiologicas dessas condigdes raras
exigem ajustes nas técnicas anestésicas tradicionais. A via aérea pode estar
comprometida, como em sindromes craniofaciais, ou o paciente pode apresentar
instabilidade hemodinamica significativa, como em cardiopatias congénitas.
Além disso, doencgas metabdlicas raras, como a doenga de depodsito lisossébmico
ou disturbios da oxidagao de acidos graxos, afetam o metabolismo dos farmacos
anestésicos, tornando o ajuste das doses um processo delicado. Nesse contexto,
0 manejo anestésico deve ser guiado tanto pelas especificidades da condigéo
quanto pelas caracteristicas etarias da crianga, equilibrando cuidadosamente a
estabilidade hemodindmica, a analgesia e a manutengdo das fungdes vitais
(Schimpf; Munster, 2023).

Um dos maiores desafios no manejo de condigdes cirurgicas raras € a
escassez de dados robustos sobre as melhores praticas, em razdo da baixa
prevaléncia dessas condi¢des. A literatura existente baseia-se frequentemente
em relatos ou séries de casos, o0 que limita a generalizagao e o desenvolvimento

de protocolos bem estabelecidos. Anestesiologistas que enfrentam esses casos
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devem adotar uma abordagem multidisciplinar e adaptativa, utilizando
tecnologias avancadas de monitoramento, ajustando cuidadosamente os
recursos farmacolégicos e recorrendo a experiéncia clinica individualizada para
garantir a segurancga e a eficacia do procedimento (Arumugham et al., 2024).
Assim, este artigo revisa os principais desafios anestésicos enfrentados
em condi¢cdes cirurgicas raras na pediatria, categorizando-os em desafios
fisiolégicos, técnicos e farmacoldgicos. Além disso, discute as estratégias
baseadas em evidéncias para mitigar riscos e otimizar o manejo anestésico
nesses pacientes. O estudo busca preencher lacunas na literatura ao fornecer
uma analise abrangente das melhores praticas para o manejo anestésico,

contribuindo para a melhoria dos desfechos cirurgicos em pediatria.

METODOLOGIA

Esta revisdo narrativa foi elaborada para compilar e analisar criticamente
a literatura sobre os desafios anestésicos em condi¢gbes cirurgicas raras na
pediatria. A pesquisa foi realizada em bases de dados cientificas reconhecidas,
como PubMed, Scopus, Web of Science e Google Scholar, visando abranger
uma gama ampla de publicagdes relevantes. Foram utilizados termos de busca
especificos e controlados, como "anestesia pediatrica", "condigbes cirurgicas
raras", "malformagdes congénitas", "desafios anestésicos" e "doengas raras",
combinados com operadores booleanos para refinar os resultados. A pesquisa
cobriu o periodo de 2014 a 2024, buscando incluir as publicagdes mais recentes
e pertinentes.

Os critérios de inclusdo dos artigos selecionados foram: estudos
publicados em inglés, espanhol ou portugués, que abordassem especificamente
desafios anestésicos em criangas com doengas raras ou condigdes cirurgicas
incomuns. Artigos que se concentravam exclusivamente no manejo cirurgico,
sem considerar o manejo anestésico, foram excluidos, assim como estudos que
tratassem de condigdes cirurgicas comuns ou que nao especificassem a faixa
etaria pediatrica. Revisdes sistematicas, estudos de caso e diretrizes clinicas

foram priorizados pela relevancia e profundidade das informagdes fornecidas.
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A analise dos artigos seguiu uma abordagem qualitativa, com foco nos
principais desafios descritos pelos autores sobre o manejo anestésico em
pediatria em condi¢gdes raras. Foram evidenciadas as dificuldades fisioldgicas,
técnicas e farmacoldgicas mais comuns, além das estratégias sugeridas para
mitigar os riscos anestésicos. A extracdo de dados foi feita manualmente,
garantindo a inclusado de informagdes relevantes sobre o manejo intraoperatario,
monitoramento hemodinamico, manejo das vias aéreas e ajustes de doses
farmacoldgicas em criangas com condigdes raras.

A qualidade dos estudos foi avaliada com base em critérios de validade
cientifica e relevancia clinica, considerando a clareza metodoldgica,
detalhamento dos casos, fundamentagdo nas melhores praticas anestésicas e
aplicabilidade dos resultados na pratica clinica. A analise critica comparou
diferentes abordagens anestésicas, identificando convergéncias, divergéncias e

lacunas na literatura atual.

RESULTADOS

DESAFIOS FISIOLOGICOS

Os desafios fisiolégicos na anestesia pediatrica sdo agravados em
condicbes cirurgicas raras, devido a complexidade de adaptar técnicas
anestésicas as especificidades desses pacientes. A imaturidade do sistema
cardiovascular pediatrico resulta em resposta limitada a manipulagcdo
hemodinamica e aos agentes anestésicos. Isso € especialmente relevante em
condi¢des raras, como sindrome de hipoplasia do coragdo esquerdo, tetralogia
de Fallot ou outras cardiopatias congénitas complexas que demandam cirurgias
precoces. Nesses pacientes, a regulagcdo autondémica e o débito cardiaco
dependem principalmente da frequéncia cardiaca, pois a contratilidade
ventricular e a capacidade de aumentar o volume sistdlico sdo limitadas.
Portanto, qualquer intervengcdo anestésica que altere significativamente a
frequéncia cardiaca ou o tonus vascular pode precipitar instabilidade

hemodinamica grave (Whiting; Dinardo; Odegard, 2020).
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Pacientes com malformagdes cardiacas tém alto risco de crises de baixa
perfusdo durante a indugao e manutencgao anestésica. O equilibrio delicado entre
a resisténcia vascular sistémica e pulmonar é essencial para garantir perfuséo
adequada e pode ser facilmente perturbado por variagdes no nivel de anestesia
ou mudangas bruscas no ténus simpatico. A escolha de agentes anestésicos
deve ser altamente individualizada, preferindo farmacos que oferegcam
estabilidade cardiovascular, como anestésicos inalatérios de rapida titulagao,
como o sevoflurano, associados ao uso cauteloso de agentes inotropicos e
vasopressores quando necessario. Além disso, técnicas multimodais que
combinam anestesia geral com bloqueios regionais podem ser benéficas para
reduzir a necessidade de altas doses de anestésicos sistémicos, minimizando o
impacto no sistema cardiovascular (Veronese; Swanevelder; Brooks, 2021).

O manejo das vias aéreas pode ser extremamente desafiador em
pacientes com anomalias craniofaciais ou deformidades que afetam as vias
aéreas superiores. Pacientes com sindrome de Pierre Robin, sindrome de
Treacher Collins ou condigbes que envolvem micrognatia, macroglossia ou
alteragcbes no palato podem apresentar dificuldades severas de ventilagdo e
intubagdo. A falha no manejo adequado pode levar a complicagbes graves,
incluindo hipoxia prolongada e trauma. O manejo seguro exige preparagao
meticulosa, incluindo a identificagdo prévia de possiveis dificuldades de
intubacdo e a disponibilidade de dispositivos especializados, como
videolaringoscopios, fibroscopios flexiveis e mascaras laringeas. Técnicas de
visualizacdo indireta tém demonstrado eficacia na intubagao de pacientes com
anatomia alterada, oferecendo visao ampliada e permitindo procedimentos mais
precisos. A intubagdo acordada pode ser utii em pacientes de alto risco,
especialmente com deformidades significativas ou comprometimento
respiratério. E fundamental que o anestesiologista tenha experiéncia nessas
técnicas e que a equipe esteja preparada para intercorréncias, como ventilagao
dificil ou falha na intubag&o (Boudjenah et al., 2020).

Criangas com doengas metabdlicas raras representam um desafio
adicional devido a instabilidade metabdlica que essas condi¢des podem induzir.
Pacientes com disturbios da oxidag&o de acidos graxos tém capacidade limitada
de gerar energia a partir de gorduras, podendo resultar em hipoglicemia grave

durante o jejum pré-operatério ou estresse cirurgico. Da mesma forma, criangas
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com doencas de depdsito lisossdbmico, como doenca de Gaucher ou
mucopolissacaridose, podem apresentar envolvimento multissistémico, afetando
metabolismo, fung&o respiratoria e cardiovascular. O manejo anestésico requer
compreensao profunda dos mecanismos patoldgicos subjacentes, visando evitar
descompensacoes metabodlicas e hemodinamicas. A administragao continua de
glicose intraoperatdria e monitorizagao rigorosa dos niveis de glicose sanguinea
sao essenciais em pacientes com doengas que afetam a gliconeogénese.
Agentes anestésicos que nao interferem significativamente no metabolismo de
acidos graxos ou nao sobrecarregam vias metabdlicas comprometidas devem
ser priorizados. Em casos graves, pode ser necessario o uso de técnicas de
anestesia regional para minimizar a demanda metabdlica sistémica e evitar
crises catabdlicas no pos-operatério (Ciccozzi et al., 2022; Uslu et al., 2024).

A termorregulagdo em pacientes pediatricos, especialmente neonatos e
lactentes, precisa ser cuidadosamente monitorada, sobretudo em condigdes
cirurgicas raras. A capacidade limitada de gerar calor por termogénese nao
tremorosa coloca as criangas em risco elevado de hipotermia intraoperatoria,
podendo levar a coagulopatias, acidose metabodlica e prolongamento da
recuperagcao anestésica. Pacientes com sindromes neurodegenerativas ou
doengas mitocondriais podem ser ainda mais vulneraveis a hipotermia. O
controle da temperatura durante o procedimento cirurgico deve ser prioridade,
utilizando mantas aquecidas, fluidos aquecidos e dispositivos de aquecimento
ativo. A monitorizagdo continua da temperatura corporal € essencial para
detectar alteragcdes precocemente e permitir intervengdes imediatas. Em alguns
casos, como em cirurgias cardiacas ou neurolégicas complexas, pode ser
necessario o uso de estratégias de resfriamento controlado para proteger 6rgaos
vitais, exigindo ajuste cuidadoso das técnicas anestésicas para manter o

equilibrio térmico ideal (Magee; Crowe, 2020; Saha, 2023).

DESAFIOS FARMACOLOGICOS

Os desafios farmacologicos na anestesia pediatrica em condigdes

cirdrgicas raras sdo amplamente reconhecidos como uma das areas mais
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complexas do manejo anestésico. A farmacocinética e a farmacodinamica em
criangas diferem significativamente das de adultos, variando de acordo com
idade, peso e desenvolvimento fisioloégico. Em pacientes pediatricos com
doencas raras, essas variagbes sdo ainda mais acentuadas, pois doencgas
metabdlicas, hepaticas, renais ou genéticas podem alterar drasticamente a
absorgao, distribuicdo, metabolismo e excregado dos anestésicos (De Graaff et
al., 2021).

As alteragbes na farmacocinética e farmacodindmica nesses pacientes
representam um grande desafio. O metabolismo imaturo, o desenvolvimento
incompleto de 6rgaos vitais como figado e rins, e caracteristicas anatémicas
especificas afetam a maneira como os medicamentos sdo processados.
Criangas com doencas metabdlicas raras, como fenilcetonuria ou doencas de
deposito lisossdmico, apresentam metabolismo de substratos comprometido, o
que altera de maneira significativa a resposta a anestésicos (Schrier Vergano,
2024).

Neonatos e lactentes possuem um volume de distribuigao diferente devido
ao maior conteudo de agua corporal e a menor quantidade de tecido adiposo, o
que afeta a distribuicao de anestésicos lipofilicos, como o propofol. A redugéo na
ligacdo a proteinas plasmaticas aumenta a fragcdo livre dos farmacos,
intensificando os efeitos e o risco de toxicidade. Em condi¢cdes hepaticas raras,
como atresia biliar ou sindrome de Alagille, a capacidade do figado de
metabolizar anestésicos fica comprometida, exigindo ajustes rigorosos nas
doses para evitar sedagao prolongada e toxicidade. Doengas renais raras, como
sindrome de Fanconi ou doenga renal policistica, também influenciam a
excregcdo de anestésicos e seus metabdlitos. Relaxantes musculares ndo
despolarizantes (e.g., vecurénio, rocurbnio) e certos anestésicos intravenosos
podem se acumular, prolongando seus efeitos e aumentando o risco de efeitos
adversos. Nesses casos, o monitoramento renal e ajuste de doses sé&o
essenciais para prevenir toxicidade (Kachru, 2023).

O ajuste de doses em criangas com condi¢cdes raras € um dos maiores
desafios. A escassez de dados sobre a farmacologia de muitos anestésicos
nessas doengas, somada a necessidade de ajuste conforme idade e peso, torna
fundamental o uso criterioso de farmacos. Em muitos casos, a dosagem baseada

apenas no peso pode ser inadequada, exigindo uma avaliagdo mais precisa
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baseada na fungéo hepatica e renal. Criangas com doencas metabdlicas, como
deficiéncia de carnitina ou acidemias organicas, podem nao tolerar doses
convencionais de anestésicos. Nesses casos, doses precisam ser ajustadas com
base em parametros individuais, incluindo testes laboratoriais que avaliem o
estado metabdlico. O uso de anestésicos intravenosos, como tiopental ou
etomidato, deve ser cauteloso, com monitoramento continuo dos sinais de
toxicidade (Forny et al., 2021).

Pacientes com doengas neuromusculares raras, como a distrofia
muscular de Duchenne, podem ter respostas exageradas a relaxantes
musculares, especialmente despolarizantes como a succinilcolina, que pode
desencadear hiperpotassemia e parada cardiaca. Nestes casos, relaxantes
musculares de curta duragcdo, como rocurénio ou cisatracurio, sdo preferiveis,
com monitorizagao rigorosa para evitar superdosagem. Outro desafio relevante
€ o risco de interagbes medicamentosas. Muitas criangas com condi¢cdes raras
utilizam medicamentos de longo prazo, como anticonvulsivantes,
imunossupressores ou terapias hormonais, que podem interferir na acdo de
anestésicos. Essas interagdes podem tanto reduzir a eficacia quanto aumentar
o risco de efeitos adversos (Sparling; Martyn, 2023).

Criangas com epilepsia decorrente de condigbes genéticas raras, como
esclerose tuberosa, costumam usar anticonvulsivantes como fenitoina ou
valproato, que afetam o metabolismo hepatico de diversos anestésicos. A
fenitoina, um indutor enzimatico, acelera o metabolismo de farmacos como
propofol, reduzindo sua duragdo de acao. Ja o valproato, inibidor enzimatico,
pode prolongar os efeitos anestésicos, aumentando o risco de sedacao
excessiva (Cuesta-Gonzalez-Tascon; Kretz; Sauter, 2022).

Pacientes com doengas neuromusculares, como miastenia gravis ou
sindrome de Lambert-Eaton, apresentam sensibilidade aumentada a relaxantes
musculares, o que pode levar a paralisia prolongada e necessidade de ventilagéo
mecanica pos-cirurgia. O uso de agentes de reversao, como sugammadex, pode
ser eficaz, mas exige monitoramento cuidadoso. Além disso, ha o risco de
hipertermia maligna em pacientes predispostos, como aqueles com doengas
musculares hereditarias raras. Agentes anestésicos volateis, como sevoflurano

e succinilcolina, podem desencadear essa condicdo, que se manifesta por
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rigidez muscular, hipercapnia e acidose. O manejo imediato com dantrolene é

fundamental para controlar a crise (Radkowski et al., 2023).

CONSIDERACOES FINAIS

O manejo anestésico de criangas com condi¢des cirurgicas raras € um
dos desafios mais complexos da anestesia pediatrica. As particularidades
fisiologicas da inféncia, combinadas a anomalias anatémicas e disfungdes
metabdlicas, cardiacas e renais inerentes a doengas raras, exigem uma
abordagem altamente especializada. Esse tipo de situagao requer uma analise
multifatorial para garantir a seguranga e o sucesso do procedimento.

Do ponto de vista fisioldgico, a imaturidade dos sistemas cardiovascular,
respiratério e metabdlico em criancas torna o equilibrio hemodindmico mais
fragil, o que é ainda mais critico em casos de doencgas raras. Nesses pacientes,
as respostas aos agentes anestésicos sao imprevisiveis, e o risco de crises
hemodinamicas e metabdlicas € elevado, exigindo monitoramento intensivo e
acdes rapidas. No aspecto técnico, 0 manejo de vias aéreas e 0 acesso venoso
apresentam dificuldades, especialmente em criangas com malformagdes. O uso
de tecnologias como a videolaringoscopia e a ultrassonografia, além de
dispositivos de via aérea supraglética, € essencial para assegurar o sucesso da
anestesia. A preparagdo adequada da equipe, por meio de treinamentos
continuos e simulagbes, € fundamental para lidar com essas situagcdes
complexas.

Os desafios farmacoldgicos sao outro ponto critico. A farmacocinética
alterada em muitas dessas condigbes torna inadequado o uso de doses
convencionais de anestésicos. E necessario ajustar as doses e ter um
conhecimento profundo das interagées medicamentosas e dos efeitos adversos
potenciais. O risco de complicagdes graves, como a hipertermia maligna, exige
vigilancia constante e a disponibilidade de tratamentos especificos, como o
dantrolene, para emergéncias. Para mitigar esses desafios, sdo essenciais um
planejamento pré-operatério cuidadoso, monitoramento avangado durante o
procedimento e ajustes personalizados na farmacoterapia. O envolvimento de

uma equipe multidisciplinar, composta por anestesiologistas, cirurgides e
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intensivistas, permite uma avaliagdo abrangente do paciente e um plano de
manejo mais seguro. Simulagdes e treinamentos também contribuem para a
resposta eficaz em situagdes criticas.

Apesar das dificuldades, a evolugao tecnoldgica e o desenvolvimento de
diretrizes especificas tém oferecido avangos no manejo anestésico de pacientes
pediatricos com condi¢des raras. Cada caso deve ser tratado de forma
individualizada, e a colaboragdo entre todos os profissionais envolvidos é

essencial para o sucesso do tratamento.
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