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Recomendacdes Anestésicas para

Sindrome de Allgrove

Nome da doenga: Sindrome de Allgrove
ICD 10: E27.4
OMIM:

Sindbnimos: Sindrome triplo A, Sindrome “4A”, Sindrome achalasia-addisonianismo-
alacrimia

Sumario da doenca: A Sindrome de Allgrove (SA) é um distarbio autossémico recessivo
raro caracterizado por acalasia da cardia, alacrimia e insuficiéncia adrenal, que geralmente é
resistente ao hormonio adrenocorticotropico (ACTH) e anormalidades neurolégicas.
Identificaram-se mutacdes no gene AAAS, localizado no cromossomo 12913 (gene da
gueratina tipo 2), que codifica a proteina ALADIN. IVS14 e EVS9 sdo as mutacdes mais
comuns. A alacrimia é um sintoma precoce e patognémico, mas acalasia (50 a 100%) e
insuficiéncia adrenal (20 a 54%) s&o as caracteristicas mais comuns da apresentacao.
Distlrbios autonbmicos e outros sintomas neuroldgicos (10-23%) séo raros. Os pacientes
podem desenvolver uma combinacdo variavel de polineuropatia sensorio-motora
amiotréfica, disartria, hiperreflexia, fraqueza muscular, deméncia, fungdo autondmica
anormal, disfuncéo erétil (adulto) e comprometimento intelectual. O diagnéstico geralmente
€ realizado na primeira década de vida, quando se apresenta com disfagia, vomito e
incapacidade de crescimento devido a acalasia, hiperpigmentacdo da pele, choque por
insuficiéncia adrenal ou convulsGes e coma por hipoglicemia grave. Também podem ser
vistas faces dismoérficas tipicas, incluindo face longa e fina, filtro longo, labio superior
estreito, rima bucal voltada para baixo e cilios esparsos. A ceratite punctata é a complicacéo
mais comum da alacrimia. Pacientes com insuficiéncia adrenal geralmente recebem uma
dose de manutencéo de um glicocorticoide como a hidrocortisona. A maioria dos pacientes
com acalasia requer dilatacées pneumaticas frequentes ou intervencdes cirlrgicas como a
miotomia de Heller.

A medicina estd em desenvolvimento
Talvez haja novo conhecimento
Cada paciente € Unico

Talvez o diagndstico esteja errado

= Encontre mais informacgbes sobre a doenca, os seus centros de referéncia e
v organizacdes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Cirurgia tipica

Miotomia de Heller para acalasia da céardia (aberta ou laparoscopica), dilatacdo com baldo
do eséfago sob controle endoscopico.

Tipo de anestesia

Anestesia geral com vias aéreas controladas por tubo endotraqueal é a pratica padrao.

Exames adicionais pré-operatérios necessarios (além do cuidado padréo)

Degluticdo de bario, manometria esofagica e endoscopia digestiva alta para acalasia do
cardia.

Niveis de cortisol e testes de estimulacdo com ACTH, eletrélitos séricos e glicose sérica
para insuficiéncia adrenal.

Teste de Schirmer para alacrimia.

Testes de disfungdo autondmica, como frequéncia cardiaca e resposta da pressao arterial
ao repouso, teste ocular com pilocarpina e teste de suor.

O comprometimento motor ou sensorial deve ser documentado em consulta com um
neurologista para precaucdes médico-legais.

Preparagao especifica para o manejo da via aérea

Os pacientes sdo propensos a infeccdes recorrentes do trato respiratério devido a
regurgitacdo. Os sintomas do trato respiratorio superior e inferior devem ser descartados. As
infeccdes ativas devem ser otimizadas. A cirurgia deve ser adiada, se necessario.

Idealmente, os tubos endotraqueais com balonete devem ser usados para protecéo das vias
aéreas e para evitar microaspiracoes.

Bloqueadores do receptor H2 ou inibidores da bomba de prétons podem ser administrados
para profilaxia por aspiracdo e para a prevengdo de Ulceras pépticas devido a dose de
estresse de esteroides.

Aspiracdo e descompressdo do contetado estomacal e esofagico por sonda nasogéstrica
antes da indugao.

Preparacao especifica para transfusao ou administragdo de hemoderivados

A manutencéo do liquido intravenoso deve ser uma dextrose contendo liquido como solucao
salina a 0,45% em dextrose a 5%. A solucéo de Ringer lactato deve ser usada para perdas
intra-operatorias.
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N&o existem contraindica¢des a transfusdo de sangue, precaucdes rotineiras de correlacédo
cruzada e relacionadas a transfusao.

Preparacao especifica para anticoagulacéo

Nenhuma precaucao ou requisito especifico mencionado na literatura.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizacéo

Os pacientes sdo propensos a disturbios autonémicos. O posicionamento e o transporte
devem ser lentos e graduais. A laparoscopia pode exigir uma posi¢ao baixa da cabeca. Um
pneumoperitdnio deve ser estabelecido lentamente e a presséo intra-abdominal deve ser
monitorada adequadamente.

Pontos de pressdo e proeminéncias O0sseas devem ser adequadamente acolchoados,
especialmente em casos de neuropatias sensoriais e cirurgia de maior duragdo. Precaucdes
semelhantes devem ser seguidas durante o transporte.

Os olhos devem estar devidamente lubrificados e cobertos.

Provéveis interacfes entre farmacos anestésicos e medica¢fes de uso continuo

Pacientes com insuficiéncia adrenal estdo em doses de esterdides de manutencdo, a
sindrome de Cushing pode ser vista como um efeito colateral. As doses de estresse de
ester6ide sdo necessarias no periodo perioperatério e a hidrocortisona é a droga de
escolha. A dose de hidocortisona e outros esterdides varia entre diferentes faixas etarias
pediatricas e peso corporal [24,25].

Evitar o etomidato, pois diminui a funcdo adrenal por 3-6 horas apds a sua administracao.
Nenhuma interagdo direta com outros agentes anestésicos € mencionada na literatura.

Procedimento anestesiolégico

Anestesia geral com a via aérea sendo fixada com um tubo endotraqueal, de preferéncia
com balonete.

A inducgdo deve ser feita lentamente, administrando-se aliquotas, para evitar subito colapso
cardiovascular ou instabilidade autonémica.

Para a inducdo em sequéncia rapida deve ser usada uma droga de inicio rdpido como o
rocurdnio para minimizar a aspiracdo. Na presengca de miopatias, cuidado no uso de
succinilcolina, devido ao upregulation dos receptores extra-juncionais da acetilcolina
(resposta hipercalémica). Blogueadores ndo despolarizantes também podem induzir uma
resposta variavel nesses casos. Titule a dose de acordo com a monitorizagdo
neuromuscular.

www.orphananesthesia.eu 3



http://www.orphananesthesia.eu/

Manutencdo da euglicemia no intraoperatdrio por infusdo de insulina, se necessario.
Algumas vezes, uma infusdo de esterdides também pode ser necessaria.

Monitorizacdo especifica ou adicional

Monitoramento intraoperatério de glicose sérica, eletrélitos (sodio, potassio).

Monitoramento invasivo da presséo arterial para a detec¢ao precoce de quaisquer disturbios
autondmicos ou hemodinamicos.

Uso de monitoramento neuromuscular para titular a dosagem ideal de medicamentos
blogueadores neuromusculares e otimizar a reversdo e a recuperagdo adequada.

Monitoramento da pressao intra-abdominal, monitoramento da pressédo de pico das vias

aéreas, producdo de urina e fracdo expirada de CO, para detectar complicacdes do
pneumoperitdnio.

Complicacbes possiveis

Crise adrenal levando a hipotensdo ou choque, hipoglicemia, hiponatremia ou hipercaliemia
(devido ao estresse da cirurgia, infecgdo ou trauma).

Hiperglicemia devido a esterdides.

Cuidados p6s-operatorios

Elevacdo da extremidade cefélica e profilaxia da aspiracdo. Pomada lubrificante topica para
os olhos.

Os esterbdides devem ser titulados para a dosagem de manutencdo. Alivio da dor com
paracetamol intravenoso ou supositério retal.

Problemas agudos relacionados a doenca e seus efeitos na anestesia e recuperacao

Crise adrenal, hipotenséo e choque devem ser diferenciados de efeitos adversos ou efeitos
colaterais de agentes anestésicos ou efeitos hemodinamicos da disfuncao autonémica.

Em coma hiperglicémico, a hiponatremia pode ser uma causa de retardo na recuperacgdo da
anestesia. A hipercaliemia pode levar a arritmias graves ou até parada cardiaca.

Anestesia ambulatorial

Pode ser praticada para procedimentos recorrentes de curta duragdo, como dilatacbes por
baldo esofégico.
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Anestesia obstétrica

Nado ha muita literatura sobre anestesia neste grupo de pacientes. Os pacientes séo
encontrados principalmente na faixa etaria pediatrica.
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