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Resumen

lintroducdo: A sindrome de Beckwith-Wiedemann (BWS) é uma doenca
genética rara, com prevaléncia estimada de 1/15.000, caracterizada por
malformacgdes congénitas, como onfalocele, gigantismo e macroglossia.
Objetivo: presentar o manejo adequado de este sindrome e das vias aéreas,
um dos principais desafios, principalmente durante a abordagem anestésico-
cirurgica.

Relato de Caso: Paciente 2 meses, 4,680kg, feminina, ASAIl, apresentando
macroglossia, hipoglicemia e hérnia umbilical, a ser submetida a glossoplastia.
Separado material para via aérea dificil em sala operatéria , entre eles
broncofibroscopio. Admitida, monitorizada e realizado revisédo de acesso venoso
periférico. Inducdo anestésica inalatoria com sevoflurano e oxigénio a 100% sob
mascara facial. Intubacdo orotraqueal com tubo numero 3,0 com cuff, sob
laringoscopia direta, sem intercorréncias. Administrado fentanil, propofol e
rocurdénio intravenoso e mantido plano anestésico com sevoflurano e
remifentanil. Realizado tragueostomia e punc¢éo de veia jugular interna a direita
pela cirurgia pediatrica. No intraoperatério, a paciente apresentou dessaturacao
ao realizar tracao da lingua, contornado através da interacdo entre as equipes,
sem outras intercorréncias anestésico-cirargicas. Ao final do procedimento, foi
encaminhada para unidade de tratamento intensivo pediatrico, estavel
hemodinamicamente.

DISCUSSAO: Este sindrome esta associada a condicdes clinicas que oferecem
risco de morte prematura. A prematuridade, macroglossia e hipoglicemia sdo um
dos principais desafios no perioperatério. A macroglossia pode ser responsavel
pela obstrucdo das vias aéreas, sialorréia e dificuldade de intubacao.

CONCLUSIONES: O adequado planejamento atravées da avaliagdo pré-
operatoria detalhada é capaz de influenciar no desfecho anestésico-cirurgico.
Desta forma, a técnica anestésica deverd ser individualizada associada a
abordagem multidisciplinar, antecipando as possiveis complicagdes.
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