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Recomendações Anestésicas para 

Síndrome de Allgrove 

Nome da doença:   Síndrome de Allgrove 

ICD 10:  E27.4 

OMIM:  

Sinônimos:   Síndrome triplo A, Síndrome “4A”, Síndrome achalasia-addisonianismo-
alacrimia 

Sumário da doença:  A Síndrome de Allgrove (SA) é um distúrbio autossômico recessivo 
raro caracterizado por acalasia da cárdia, alacrimia e insuficiência adrenal, que geralmente é 
resistente ao hormônio adrenocorticotrópico (ACTH) e anormalidades neurológicas. 
Identificaram-se mutações no gene AAAS, localizado no cromossomo 12q13 (gene da 
queratina tipo 2), que codifica a proteína ALADIN. IVS14 e EVS9 são as mutações mais 
comuns. A alacrimia é um sintoma precoce e patognômico, mas acalasia (50 a 100%) e 
insuficiência adrenal (20 a 54%) são as características mais comuns da apresentação. 
Distúrbios autonômicos e outros sintomas neurológicos (10-23%) são raros. Os pacientes 
podem desenvolver uma combinação variável de polineuropatia sensório-motora 
amiotrófica, disartria, hiperreflexia, fraqueza muscular, demência, função autonômica 
anormal, disfunção erétil (adulto) e comprometimento intelectual. O diagnóstico geralmente 
é realizado na primeira década de vida, quando se apresenta com disfagia, vômito e 
incapacidade de crescimento devido a acalasia, hiperpigmentação da pele, choque por 
insuficiência adrenal ou convulsões e coma por hipoglicemia grave. Também podem ser 
vistas faces dismórficas típicas, incluindo face longa e fina, filtro longo, lábio superior 
estreito, rima bucal voltada para baixo e cílios esparsos. A ceratite punctata é a complicação 
mais comum da alacrimia. Pacientes com insuficiência adrenal geralmente recebem uma 
dose de manutenção de um glicocorticóide como a hidrocortisona. A maioria dos pacientes 
com acalasia requer dilatações pneumáticas frequentes ou intervenções cirúrgicas como a 
miotomia de Heller. 

 

A medicina está em desenvolvimento 

Talvez haja novo conhecimento  

Cada paciente é único 

Talvez o diagnóstico esteja errado 

 
 

Encontre mais informações sobre a doença, os seus centros de referência e 
organizações de pacientes na Orphanet: www.orpha.net 

http://www.orpha.net/
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Cirurgia típica 

Miotomia de Heller para acalasia da cárdia (aberta ou laparoscópica), dilatação com balão 
do esôfago sob controle endoscópico. 

 

Tipo de anestesia 

Anestesia geral com vias aéreas controladas por tubo endotraqueal é a prática padrão. 

 

Exames adicionais pré-operatórios necessários (além do cuidado padrão) 

Deglutição de bário, manometria esofágica e endoscopia digestiva alta para acalasia do 
cardía. 

Níveis de cortisol e testes de estimulação com ACTH, eletrólitos séricos e glicose sérica 
para insuficiência adrenal. 

Teste de Schirmer para alacrimia. 

Testes de disfunção autonômica, como frequência cardíaca e resposta da pressão 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 precauções médico-legais. 

 

Preparação específica para o manejo da via aérea  

Os pacientes são propensos a infecções recorrentes do trato respiratório devido a 
regurgitação. Os sintomas do trato respiratório superior e inferior devem ser descartados. As 
infecções ativas devem ser otimizadas. A cirurgia deve ser adiada, se necessário. 

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

Bloqueadores do receptor H2 ou inibidores da bomba de prótons podem ser administrados 
para profilaxia por aspiração e para a prevenção de úlceras pépticas devido à dose de 
estresse de esteróides. 

Aspiração e descompressão do conteúdo estomacal e esofágico por sonda nasogástrica 
antes da indução. 

 

Preparação específica para transfusão ou administração de hemoderivados 

A manutenção do líquido intravenoso deve ser uma dextrose contendo líquido como solução 
salina a 0,45% em dextrose a 5%. A solução de Ringer lactato deve ser usada para perdas 
intra-operatórias. 
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Não existem contraindicações à transfusão de sangue, precauções rotineiras de correlação 
cruzada e relacionadas à transfusão. 

 

Preparação específica para anticoagulação 

Nenhuma precaução ou requisito específico mencionado na literatura. 

 

Precauções específicos para posicionamento, transporte e mobilização  

Os pacientes são propensos a distúrbios autonômicos. O posicionamento e o transporte 
devem ser lentos e graduais. A laparoscopia pode exigir uma posição baixa da cabeça. Um 
pneumoperitônio deve ser estabelecido lentamente e a pressão intra-abdominal deve ser 
monitorada adequadamente. 

Pontos de pressão e proeminências ósseas devem ser adequadamente acolchoados, 
especialmente em casos de neuropatias sensoriais e cirurgia de maior duração. Precauções 
semelhantes devem ser seguidas durante o transporte. 

Os olhos devem estar devidamente lubrificados e cobertos. 

 

Prováveis interações entre fármacos anestésicos e medicações de uso contínuo  

Pacientes com insuficiência adrenal estão em doses de esteróides de manutenção, a 
síndrome de Cushing pode ser vista como um efeito colateral. As doses de estresse de 
esteróide são necessárias no período perioperatório e a hidrocortisona é a droga de 
escolha. A dose de hidocortisona e outros esteróides varia entre diferentes faixas etárias 
pediátricas e peso corporal [24,25]. 

Evitar o etomidato, pois diminui a função adrenal por 3-6 horas após a sua administração. 
Nenhuma interação direta com outros agentes anestésicos é mencionada na literatura. 

 

Procedimento anestesiológico 

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

A indução deve ser feita lentamente, administrando-se alíquotas, para evitar súbito colapso 
cardiovascular ou instabilidade autonômica. 

Para a indução em sequência rápida deve ser usada uma droga de início rápido como o 
rocurônio para minimizar a aspiração. Na presença de miopatias, cuidado no uso de 
succinilcolina, devido ao upregulation dos receptores extra-juncionais da acetilcolina 
(resposta hipercalêmica). Bloqueadores não despolarizantes também podem induzir uma 
resposta variável nesses casos. Titule a dose de acordo com a monitorização 
neuromuscular. 
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Manutenção da euglicemia no intraoperatório por infusão de insulina, se necessário. 
Algumas vezes, uma infusão de esteróides também pode ser necessária. 

 

Monitorização específica ou adicional 

Monitoramento intraoperatório de glicose sérica, eletrólitos (sódio, potássio). 

Monitoramento invasivo da pressão arterial para a detecção precoce de quaisquer distúrbios 
autonômicos ou hemodinâmicos. 

Uso de monitoramento neuromuscular para titular a dosagem ideal de medicamentos 
bloqueadores neuromusculares e otimizar a reversão e a recuperação adequada. 

Monitoramento da pressão intra-abdominal, monitoramento da pressão de pico das vias 
aéreas, produção de urina e fração expirada de CO2 para detectar complicações do 
pneumoperitônio. 

 

Complicações possíveis 

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

Hiperglicemia devido a esteróides. 

 

Cuidados pós-operatórios 

Elevação da extremidade cefálica e profilaxia da aspiração. Pomada lubrificante tópica para 
os olhos. 

Os esteróides devem ser titulados para a dosagem de manutenção. Alívio da dor com 
paracetamol intravenoso ou supositório retal. 

 

Problemas agudos relacionados à doença e seus efeitos na anestesia e recuperação 

Crise adrenal, hipotensão e choque devem ser diferenciados de efeitos adversos ou efeitos 
colaterais de agentes anestésicos ou efeitos hemodinâmicos da disfunção autonômica. 

Em coma hiperglicêmico, a hiponatremia pode ser uma causa de retardo na recuperação da 
anestesia. A hipercaliemia pode levar a arritmias graves ou até parada cardíaca. 

 

Anestesia ambulatorial 

Pode ser praticada para procedimentos recorrentes de curta duração, como dilatações por 
balão esofágico. 
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Anestesia obstétrica 

Não há muita literatura sobre anestesia neste grupo de pacientes. Os pacientes são 
encontrados principalmente na faixa etária pediátrica. 
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