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RESUMO

A esclerose lateral amiotrofica (ELA) é a forma mais comum de doeng¢a do neurdnio motor superior e
inferior. Devido a neurodegeneracdo de rapida progressdo, sao necessarias interveng¢des cirurgicas
visando melhorar e prolongar a vida dos pacientes. Com o avanco das opc¢des terapéuticas, o contato
do anestesiologista com o paciente portador de ELA tem aumentado, sendo fundamental o dominio dos
manejos pré, intra e pds-operatérios desta populacdo, que requer cuidados anestésicos especiais. O
objetivo deste artigo é descrever o relato de caso de um paciente portador de ELA submetido a anestesia
geral venosa total para implante cirdrgico de marcapasso multissitio.

Palavras chave: Esclerose lateral amiotrdéfica, Marca-passo artificial, Anestesia geral.

ABSTRACT

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is the most common form of upper and lower motor neuron disease.
Due to rapidly progressive neurodegeneration, surgical interventions are necessary to improve and
prolong the life of patients. With the advancement of therapeutic options, anesthesiologists have increased
contact with ALS patients, and it is essential to master the pre, intra and postoperative management of
this population, which requires special anesthetic care. The objective of this article is to describe the case
report of a patient with ALS who underwent total intravenous general anesthesia for surgical implantation
of a multisite pacemaker.
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INTRODUCAO

A esclerose lateral amiotrofica (ELA) ou doenca de Lou Gehrig € uma doenca
neurodegenerativa, relativamente rara, fatal, de rapida progressao, que acomete 1-2,6 por
100.000 pessoas anualmente. A incidéncia aumenta com a idade, e o pico é em torno de 60
a 79 anos. E a forma mais comum de doenca do neurdnio motor superior e inferior. 90%
dos casos da doenca ocorrem de forma esporadica e 10% familiar. As manifestacdes clinicas
incluem fraqueza e atrofia muscular, falta de coordenacao, espasticidade, hiperreflexia, sinal
de Babinski, fasciculacdes e cdibras. O comprometimento motor e a deterioracao funcional
sdo mensurados a partir da Escala de Classificacao Funcional da ELA em sua versdo revisada
(ALSFRS-R), que é uma ferramenta para mensurac¢ao da funcionalidade e gravidade especifica
da doenca. Sao avaliados 12 itens (Fala, Salivacao, Degluticao, Escrita, Cortando Alimentos,
Vestuario e Higiene, Transferéncias, Andar, Subir Escadas, Dispneia, Ortopneia e Insuficiéncia
Respiratdria), com escore de zero a quatro em cada item, e um escore total variando entre 0 a
48 pontos, onde 48 pontos significam funcionalidade normal e 0 incapacidade. O tratamento
é paliativo e inclui alivio sintomatico e cuidados de suporte. Com a progressdo da doenca, sao
necessarias intervencdes cirurgicas com objetivo de melhorar e prolongar a vida dos pacientes.
Com o avango das op¢des terapéuticas, o contato do anestesiologista com o paciente portador
de ELA tem aumentado. Os manejos pré, intra e pés-operatorios desta populacdo requerem
cuidados especiais, ja que sao mais suscetiveis a complica¢cdes associadas a anestesia.’®

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 67 anos, 70 kg, portador de ELA de diagnostico recente - ha menos
de um ano. Paciente em uso de oxigenoterapia domiciliar (suporte de oxigénio por cateter
nasal). Admitido em Centro Cirurgico em ar ambiente, apresentando hipossaturacao (70%),
com melhora apés oferta de oxigénio com mascara de oxigénio. Paciente sem déficit motor,
sem prejuizo na fala, marcha e degluticdo. Apresentava ecocardiograma evidenciando
dilatacdo moderada de camaras cardiacas esquerdas, ventriculo esquerdo com disfunc¢ao
diastdlica global moderada a acentuada e disfuncao diastélica moderada. Valvulas mitral e
tricuspide estruturalmente normais com insuficiéncia leve, hipertensdo pulmonar de grau leve
a moderado (pressao de artéria pulmonar de 50 mmHg). Holter com ritmo sinusal com ritmo
de flutter atrial, arritmias ventriculares, extrassistoles polimérficas, bigeminismo ventricular,
extrassistoles ventriculares em salva e taquicardias ventriculares ndo sustentadas. Tomografia
de torax com achados de sinais de edema intersticial, alteracdes no lobo inferior esquerdo,
que podem representar broncopneumonia e broncopatia inflamatéria, pequeno derrame
pleural a direita e laminar a esquerda, com atelectasias adjacentes e coracdo com dimensdes
aumentadas.

Proposta cirurgica de implante de marcapasso multissitio e planejamento anestésico para
anestesia geral venosa total. Foi realizada monitorizagdo com cardioscopio, oximetro de pulso,
temperatura, pressao arterial invasiva em artéria radial direita, capnografia, Conox, TOF (Train-
of-four) e diurese. Realizada pré oxigenagao com mascara facial de oxigénio. Procedida inducao
anestésica com Sufentanil 15 mcg, Propofol TCI (target-controlled infusion), Rocurénio 50 mg e
Dobutamina 0,15 mg/kg/h. Bloqueio perigldtico com Ropivacaina 1% 5 ml. Realizada intubacdo
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orotraqueal por laringoscopia direta com tubo numero 8. Manutencdo anestésica venosa
com Remifentanil 0,15 mcg/kg/min e Propofol TCl. Manteve-se estavel hemodinamicamente,
com Dobutamina 0,15 mg/kg/h durante todo procedimento. Nao houve necessidade de
administracdo de doses adicionais de bloqueador neurosmuscular apds indu¢ao anestésica.
Para controle sintomatico e profilaxias foram administrados: Dipirona 2 g, Ondansetrona 8
mg, Lidocaina 80 mg, Omeprazol 40 mg, Dexametasona 10 mg, Cefalotina 2 g. Ato realizado
sem intercorréncias, com dura¢do aproximada de trés horas. Paciente extubado em sala
cirdrgica ap6s administracdo de Sugamadex 200 mg, guiado por TOF, com reversao total do
bloqueio neuromuscular. Paciente encaminhado a UTI, estavel hemodinamicamente, sem uso
de drogas. Recebeu alta.

DISCUSSAO

A ELA se manifesta a partir da combinac¢do de disfuncao do neurénio motor superior e
inferior, afetando os segmentos bulbar, cervical, toracico e lombar. Em relacdo a fisiopatologia,
os fundamentos moleculares completos ndo sao completamente compreendidos. Os
processos fisiopatoldgicos sao divididos em quatro categorias principais: metabolismo de RNA
prejudicado, autofagia alterada, defeitos citoesqueléticos e disfuncdo mitocondrial. Acredita-se
que existam trés variantes da ELA: a classica esporadica, a familiar, e o tipo do Pacifico Ocidental,
frequentemente associado a deméncia. Aproximadamente 10% da ELA é familiar e causada por
mutacdo genética geralmente herdada de forma mendeliana autossémica dominante. Além do
componente genético, a exposi¢ao ambiental parece influenciar a suscetibilidade a doenca. As
suspeitas de fatores de risco associados incluem tabagismo, propensao ou atividade atlética,
servico militar, B- N -metilamino- L -alanina, traumatismo craniano, campos eletromagnéticos,
produtos quimicos agricolas e exposi¢dao ao chumbo e outros metais pesados.’*

O padrao da neurodegeneracao segue um curso heterogéneo, e um numero crescente de
grupos musculares é afetado até que a condi¢cao tenha distribuicdo simétrica. Inicialmente,
ocorre fraqueza progressiva dos musculos esqueléticos voluntarios envolvidos no movimento
dos membros, e evoluide maneira assimétrica, se espalhando contralateralmente, rostralmente
e caudalmente, mais frequentemente de maneira anatomicamente contigua. O acometimento
segue para os musculos bulbares, cursando com prejuizo na degluticdo (disfagia) e fala
(disartria). O envolvimento de musculos respiratorios resulta em insuficiéncia respiratoéria
com hipercapnia, incapacidade de expectorar secre¢cdes 0 que por sua vez aumenta o risco de
aspiracao e disturbios respiratorios, constituindo a principal causa de morte na doenca, que
ocorre em média dois a trés anos apos o inicio dos sintomas. Geralmente sdo poupados 0s
musculos esfincterianos e extraoculares.®’

Apesar da predominancia das disfun¢des motoras nas manifestacdes da doenga, alteracdes
cognitivas e comportamentais podem ocorrer no inicio do curso da doenca em 35 a 50% dos
casos. Individuos com ELA podem apresentar disfuncao da linguagem e da funcdo executiva,
apatia, comportamento compulsivo, perda da empatia, irritabilidade, desrespeito a higiene,
mudancas de habitos alimentares, labilidade emocional, depressao, ansiedade e interrupc¢des
do sono.?

Dada ao carater progressivo da doenca, e aos avancos dos tratamentos paliativos para
garantia da qualidade de vida dos pacientes, procedimentos cirurgicos tém sido cada vez mais
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realizados nesta populacdo, como gastrostomia enteral percutanea, insercao de cateter de longa
permanéncia e traqueostomia. Dessa forma, o manejo anestésico deste grupo de pacientes, que
requer cuidados especiais, tem aumentado.®

Técnicas anestésicas, regionais ou gerais, apresentam riscos diferentes para pacientes com
ELA. Os riscos incluem aspiracao gastrica, suporte ventilatério pos-operatorio, instabilidade
autondmica e sensibilidade aumentada e imprevisivel a opioides, sedativos/hipnoéticos e
agentes bloqueadores neuromusculares nao despolarizantes. O anestesista deve iniciar os
cuidados com o paciente portador de ELA no pré-operatério. E importante a realizacio de testes
de fun¢do pulmonar para avaliar a possibilidade de complica¢Bes respiratérias. A capacidade
vital funcional pulmonar (CVF) é um parametro utilizado para avaliar o sucesso da extubacao:
se < 50%, os pacientes devem receber ventilacdo ndo invasiva com pressdo positiva. Sintomas
bulbares avancados aumentam o risco de aspiracao e inadequacdo respiratéria.>*

No intraoperatdrio, deve-se usar agentes analgésicos e amnésicos rapidos e reversiveis de
acao curta. Ainfusao de remifentanil e propofol para inducdo € uma alternativa utilizada, devido
a a¢ao ultracurta. Em relagcdo aos anestésicos inalatoérios, deve-se atentar para o potencial de
depressao respiratoria no pos-operatério. O Sevoflurano apresenta baixa solubilidade lipidica,
sendo indicado por sua rapida reversdo, assim como o Desflurano. O Desflurano é o menos
soluvel dos anestésicos inalatorios, garantindo a recuperagao precoce das fun¢des das vias
aéreas. Além disso, quando usado acima de uma concentracdo alveolar minima, promove
relaxamento muscular de forma dose-dependente.?”

Os bloqueadores neuromusculares devem ser usados em doses baixas, nos pacientes com
ELA. Os bloqueadores neuromusculares despolarizantes devem ser evitados pelo potencial
hipercalemia. Os ndo despolarizantes atuam como antagonistas competitivos do receptor pods-
sinaptico, de modo que a acetilcolina € impedida de se ligar ao seu receptor, levando a paralisia
flacida e fraqueza prolongada. A reversdo do bloqueio com Sugamadex na dose de 2 mg/kg
acelera a reversao da paralisia.*

No pés-operatério é importante a vigilancia do padrao respiratorio, uma vez que este grupo
de pacientes apresenta comprometimento da func¢do respiratéria e reserva funcional limitada,
incapacidade de limpar secre¢des e retencao cronica de gas carbdnico. Dispositivos ventilatorios
ndo invasivos podem ser Uteis na garantia do sucesso da extubac¢do. Além disso, altera¢des do
nivel de consciéncia e confusdo mental podem ser indicativos de hipercarbia. A oxigenoterapia
suplementar também deve ser limitada, uma vez que o controle e impulso respiratorios sao
dependentes da saturacao de oxigénio durante o sono.*

Técnicas anestésicas locais e regionais, como bloqueios de nervos periféricos, tém sido
indicadas de maneira crescente para pacientes com ELA, com menos complica¢des relatadas
do que a anestesia geral, utilizadas tanto no intraoperatério quanto no controle da dor pos-
operatoria. Tradicionalmente eram evitadas pela possibilidade de piorados sintomas neurolégicos
pré-existentes, justificado pela teoria do “segundo esmagamento”. Esta teoria afirma que um
nervo com uma lesdo compressiva prévia possui maior probabilidade de ser lesado novamente.
Assim, pacientes com doenca do neurénio motor, como a ELA, que apresentam como “primeiro
esmagamento” o disturbio neurologico, seriam submetidos ao “segundo esmagamento” quando
expostos a insultos mecanicos, isquémicos ou téxicos associados a anestesia regional. A piora
dos sintomas neuroldgicos, quando relatadas, no entanto, estdao associadas a fatores como
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0 estresse cirurgico, posicionamento, habito corporal e concentracao anestésica local. Ha um
aumento no numero de relatos de casos bem-sucedidos do uso de técnicas anestésicas regionais,
sem agravamento de sintomas neurolégicos, como ocorreu no presente relato.>*

Em resumo, o manejo anestésico do paciente portador de ELA deve ser realizado desde o
cuidado pré-anestésico, avaliando o comprometimento funcional da doenca e as repercussées
sistémicas, para individualizacdo do cuidado. O comprometimento motor e a deterioracao
funcional, mensurados a partir da ALSFRS-R sdo fundamentais para avaliar a gravidade da doenca,
o que nao foi realizado no relato de caso em questao. Apesar disso, o cuidado no intraoperatorio
a partir da monitorizagdo com cardioscopio, oximetro de pulso, temperatura, pressao arterial
invasiva em artéria radial direita, capnografia, Conox, TOF e diurese foram fundamentais para
0 manejo anestésico guiado e bem sucedido. A escolha por medicacdes de curta duragao
como Propofol e Remifentanil para manutenc¢do anestésica também estdo de acordo com as
recomendacdes encontradas na literatura. O sucesso da extubacdo foi garantido pelo uso de
Rocurdnio em doses baixas, com monitoriza¢do da fun¢do neuromuscular com o TOF, que guiou
a descurarizacdo com Sugamadex. O pdés-operatério em UTI para suporte ventilatorio pos-
operatoério também foi fundamental para o desfecho do caso.

CONCLUSAO

O anestesiologista deve se atentar as peculiaridades dos pacientes com ELA, por meio de
avaliacdo minuciosa que deve ocorrer desde o pré-operatorio. Aadocdo de farmacos adequados
e o devido suporte durante o ato anestésico e o pds-operatério podem garantir, como no caso
em questao, que a cirurgia transcorra sem complica¢des e que o individuo possa, em curto
espaco de tempo, estar extubado e sem prejuizo de suas fun¢des motoras e cognitivas.
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