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MANEJO DE VIA AÉREA DIFÍCIL EM CRIANÇA COM 
SÍNDROME DE GOLDENHAR: RELATO DE CASO

MANAGEMENT OF A DIFFICULT AIRWAY IN A CHILD WITH GOLDENHAR 
SYNDROME: A CASE REPORT

RESUMO
A síndrome de Goldenhar (SG) faz parte do espectro óculo-aurículo-vertebral (EOAV) caracterizado pela 
tríade clássica de alterações oculares, auriculares e vertebrais. Paciente de 6 meses de idade com 8,5 
kg portador de SG, submetido a anestesia geral para retirada de teratoma cerebral. Em avaliação pré-
anestésica apresenta-se com retrognatia, palato duro assimétrico e assimetria facial. A indução anestésica 
foi inalatória com sevoflurano 8% associado a administração de fentanil 10 mcg, propofol 30 mg venoso 
e 1,5 mg de cisatracúrio. Foram três tentativas de intubação orotraqueal, sendo as duas primeiras via 
laringoscopia direta, sem visualização de glote, e a terceira com uso de videolaringoscópio. Na literatura, 
poucos casos foram mencionados de manejo bem-sucedido das vias aéreas na SG usando lâmina de Magill, 
intubação às cegas e máscara laríngea. Assim, o objetivo desse artigo é relatar o manejo de via aérea difícil 
em um paciente com SG.

Palavras-chave: Sindrome de goldenhar, Anestesia geral, Manuseio das vias aéreas, Neoplasias encefálicas, 
Anestesia balanceada.

ABSTRACT
Goldenhar syndrome (GS) is part of the oculoauriculovertebral spectrum (OAVS) characterized by the classic 
triad of ocular, auricular, and vertebral abnormalities. A 6-month-old, 8.5 kg patient with GS underwent 
general anesthesia for removal of a cerebral teratoma. Pre-anesthetic evaluation revealed retrognathia, 
asymmetrical hard palate, and facial asymmetry. Anesthetic induction was by inhalation with 8% sevoflurane 
combined with 10 mcg of fentanyl, 30 mg of intravenous propofol, and 1.5 mg of cisatracurium. Three attempts 
at orotracheal intubation were made, the first two via direct laryngoscopy, without glottic visualization, and 
the third using a videolaryngoscope. In the literature, few cases of successful airway management in GS 
using a Magill blade, blind intubation, and laryngeal mask airway have been mentioned. Thus, the objective 
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of this article is to report on the management of a difficult airway in a patient with SG.

Keywords: Goldenhar syndrome, General anesthesia, Airway management, Brain neoplasms, balanced anesthesia.

INTRODUÇÃO
A síndrome de Goldenhar (SG) faz parte do espectro óculo-aurículo-vertebral (EOAV) sendo 

reconhecida pela presença da tríade clássica de alterações oculares, auriculares e vertebrais. 
É caracterizada principalmente pelos apêndices auriculares, cistos dermoides epibulbares e 
microssomia hemifacial, além de alterações cardíacas, genitais, renais, pulmonares.1

Apresenta incidência rara de um para cada 56.000 nascimentos, com acometimento maior no sexo 
masculino (3:2).1 A sua origem é multifatorial e inclui fatores genéticos e ambientais, com a presença de casos 
familiares podendo explicar a base genética da síndrome.2 Já sua fisiopatologia envolve o desenvolvimento 
anormal dos primeiros arcos faríngeos, que se desenvolvem na quarta semana de gestação.3

O seu diagnóstico é baseado em dados clínicos, como anamnese, exame físico e resultados de 
exames complementares, e pode ser realizado tanto durante a gravidez quanto após o nascimento. 
Em relação ao tratamento, ele é realizado dentro de cada área com o objetivo de fornecer o melhor 
tratamento cabível, baseado na literatura e experiência dos profissionais envolvidos.4

Nesse sentido, o paciente com SG por apresentar em seu fenótipo mal formações de faciais, 
é um paciente potencialmente portador de via aérea difícil. Assim, este artigo tem o objetivo de 
descrever o manejo de via aérea difícil em um paciente com SG submetido a anestesia geral.

RELATO DE CASO
Paciente do sexo masculino, com seis meses de idade e 8,5 quilos, portador de SG submetido a 

anestesia geral para retirada de teratoma cerebral.
Em avaliação pré-anestésica apresenta-se com retrognatia, projeção posterior de palato mole, pa-

lato duro assimétrico, torcicolo congênito, microtia e assimetria facial e mandibular. Além disso, trazia 
consigo nasofibrolaringoscopia recente com evidência de fenda palatina mediana incompleta e aberta 
e glossoptose leve. Após realização desse exame, paciente apresenta apneia durante mamada.

 Outros exames complementares evidenciavam dilatação e hipertrofia de ventrículo direito dis-
cretos em ecocardiograma e coluna cervical sem alteração em radiografia.

Em ressonância magnética de crânio, houve presença de lesão cística expansiva localizada em 
cisterna suprasselar com calcificações medindo cerca de 2,4 x 3,3 x 2,3 cm, sugestivo de teratoma 
cerebral. Tal lesão determina efeito expansivo compressivo sobre base pontina, hemisfério cere-
bral direito e quarto ventrículo.

A indução anestésica foi inalatória com sevoflurano 8% associado a administração de fentanil 
10 microgramas (mcg) e propofol 30 miligramas (mg) venoso. Após a indução o paciente aceitava 
ventilação sob máscara facial sem dificuldades. Então, foram realizadas duas tentativas de intuba-
ção orotraqueal (IOT) sob laringoscopia direta (laringoscópio convencional), sem visualização de 
glote mesmo com pressão no pescoço e auxílio de Bougie, 

Assim, foi administrada nova dose de 30 mg de propofol e 1,5mg de cisatracúrio e uma terceira 
tentativa de laringoscopia foi realizada com uso de videolaringoscópio e Bougie, com evidencia de 
Cormack-Lehane 3B e sucesso na IOT, com uso de tubo orotraqueal com cuff número 4,5 (figura 
1). Então, a anestesia foi mantida com sevoflurano 2%, sem a necessidade de uso de novos anes-
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tésicos venosos e nem novo bloqueio neuromuscular. Adjuvantes também foram administrados 
como dipirona 250 mg, dexametasona 1,5 mg e ondansentrona 1,5 mg.

Figura 1: Paciente do caso clínico em plano de anestesia geral.
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Durante procedimento cirúrgico paciente permaneceu hemodinamicamente estável e eupneico, em 
ventilação mecânica. Ao final, paciente foi extubado sem intercorrência e encaminhado a UTI.

DISCUSSÃO
Alterações craniofaciais na SG podem condicionar uma via aérea difícil em até 40% dos casos, 

principalmente devido a combinação de micrognatia, limitação da mobilização cervical e desvio 
traqueal. Isso constitui um desafio ao anestesiologista e pode exigir o emprego de métodos opcio-
nais para a laringoscopia a fim de se garantir a permeabilidade das vias respiratórias.5,6

O exame clínico das vias aéreas deve envolver a avaliação e identificação de mal formações de 
suas estruturas. Assim, dados como formato de palato e mandíbula, abertura bucal e amplitude 
do movimento de pescoço devem ser investigadas.6

Quanto à avaliação complementar, recomenda-se a avaliação radiológica mandibular e crânio-
-cervical antes dos procedimentos cirúrgicos programados. A presença de hipoplasia mandibular 
identificada em exame de imagem, por exemplo, pode ser considerada como um indicador indivi-
dual de via aérea difícil, já que estudos indicam associação significativa entre gravidade de hipo-
plasia mandibular com o grau de dificuldade de intubação.7

A obstrução das vias aéreas superiores e inferiores durante o sono é comum em pacientes que 
apresentam grandes anomalias craniofaciais, como os portadores da SG. Esse achado é importan-
te, pois pode predizer ventilação sob máscara difícil, o que não ocorreu com o paciente descrito, 
uma vez que ele aceitava ventilação sob máscara facial sem dificuldades, após indução anestésica.

A antecipação de uma via aérea difícil é de suma importância em pacientes com SG. Na litera-
tura, poucos casos foram mencionados de manejo bem-sucedido das vias aéreas na SG usando 
lâmina de Magill, intubação com fibra ótica, intubação às cegas e máscara laríngea. Nessas situa-
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ções, é melhor usar um videolaringoscópio, em vez de técnicas mais tradicionais desde o início.8 

Assim, cabe um ponto de crítica à condução deste caso, visto que o videolaringoscópio não foi 
usado como primeira tentativa, mas sim o laringoscópio convencional. 

Quanto aos efeitos dos fármacos, a combinação de anestésicos voláteis, relaxantes musculares 
e opioides coloca os pacientes com SG em alto risco de eventos hipóxicos pós-operatórios. Nesse 
sentido, a recuperação completa dos reflexos das vias aéreas deve ser confirmada antes da extu-
bação, bem como monitoramento pós-operatório em ambiente de uti.9

CONCLUSÃO
Pacientes com SG representam um desafio quanto ao manejo e estabelecimento de via aérea 

definitiva para a realização de anestesia geral. Alterações anatômicas craniofaciais podem 
condicionar esses indivíduos a serem portadores de via aérea difícil, tanto para receber ventilação 
sob máscara facial, quanto intubação orotraqueal. Nesse sentido, espera-se que o anestesista e a 
equipe estejam bem treinados e o uso de dispositivo de vídeolaringoscopia deve ser considerado 
desde a primeira tentativa.
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