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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Sindrome de Introdugdo: A sindrome de Angelman (SA) é caracterizada por retardo mental grave, distur-
Angelman; bio da fala e desordem convulsiva. Essa condicdo genética rara esta associada a alteracdes
Eletroencefalograma; do receptor GABA,. Pacientes portadores de SA necessitam ser sedados durante a feitura de
Sedacao profunda; eletroencefalograma (EEG), indicado para fins diagnosticos ou controle evolutivo. A dexmede-
Dexmedetomidina tomidina, cuja acdo independe do receptor GABA, promove sono semelhante ao fisiologico e

pode viabilizar a feitura desse exame em pacientes com SA.

Relato de caso: Paciente feminina, 14 anos, portadora de SA, fez EEG sob sedacdao com dexme-
detomidina. O procedimento transcorreu sem intercorréncias e nao foi registrada bradicardia
ou depressao respiratoria. O exame foi interpretado com sucesso e atividade epileptiforme nao
foi observada.

Conclusdo: A dexmedetomidina promoveu sedacao satisfatoria, foi bem tolerada e possibilitou
a interpretacao do EEG em paciente com SA e desordem convulsiva.

© 2014 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Todos os
direitos reservados.
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Dexmedetomidine Introduction: Angelman syndrome is characterized by severe mental retardation and speech

and seizure disorders. This rare genetic condition is associated with changes in GABA, receptor.
Patients with Angelman syndrome need to be sedated during an electroencephalogram ordered
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for diagnostic purposes or evolutionary control. Dexmedetomidine, whose action is indepen-
dent of GABA receptor, promotes a sleep similar to physiological sleep and can facilitate the
performing of this examination in patients with Angelman syndrome.

Case report: Female patient, 14 years old, with Angelman syndrome; electroencephalogram
done under sedation with dexmedetomidine. The procedure was uneventful and bradycardia
or respiratory depression was not recorded. The examination was successfully interpreted and
epileptiform activity was not observed.

Conclusion: Dexmedetomidine promoted satisfactory sedation, was well tolerated and ena-
bled the interpretation of the electroencephalogram in a patient with Angelman syndrome and
seizure disorder.

© 2014 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Published by Elsevier Editora Ltda. All rights

reserved.

Introducao

Pacientes portadores de desordens genéticas comuns ou
ndo, com ou sem anormalidades congénitas, apresentam
desafios Unicos para o profissional responsavel por adminis-
trar sedacao ou anestesia durante procedimentos cirirgicos
ou técnicos. A sindrome de Angelman (SA) é um claro exem-
plo dessa situacao, que requer cuidados especiais por causa
do risco aumentado de complicacées.! Pacientes com SA
apresentam desordem convulsiva, fazem uso regular de anti-
convulsivantes e necessitam de fazer eletroencefalograma
(EEG) para o diagnostico ou controle evolutivo. Porém, por
causa da alteracdo de comportamento, comum a varias
outras condicdes neuroldgicas, a sedacao durante EEG é fre-
quentemente necessaria. Essa é peculiar porque os farmacos
sedativos e hipndticos habitualmente usados em aneste-
sia interferem nos padrées basais do EEG? e inviabilizam
seu uso durante o exame. Além disso, na SA observam-
-se particularidades genéticas relacionadas ao receptor do
acido gama-amino-butirico do tipo A (GABA,),> que é alvo
de alguns farmacos sedativos e hipnoticos. O objetivo do
presente relato é discutir o uso de dexmedetomidina para
sedacao durante EEG, com foco nos aspectos singulares da
SA.

Relato de caso

Paciente feminina, 14 anos, 43kg, com diagndstico de
SA, cursando com crises convulsivas, em uso regular de
fenobarbital. Relato de asma bronquica e cifoescoliose, em
uso de colete toracocervical. Os exames laboratoriais e o
eletrocardiograma pré-operatorio foram normais. Na sala
de exames a paciente foi monitorada com eletrocardiogra-
fia, oximetria de pulso e mensuracao da pressao arterial
nao invasiva. Acesso venoso periférico foi puncionado para
permitir a infusdao continua de dexmedetomidina (bolus
de 1ug.kg™' e manutencdo entre 0,05 a 0,2 ng.kg.h™"). A
paciente manteve relativa estabilidade durante o procedi-
mento. Houve moderada queda da pressao arterial média
(PAM) durante a infusao da dose inicial, quando a PAM
variou de 59 mmHg até 40 mmHg. A frequéncia cardiaca
oscilou entre 80 a 85bpm e nao foi observada bradicardia.

Apresentou episddio de obstrucao da via aérea alta, corri-
gida com canula orofaringea, porém a saturacao de oxigénio
manteve-se acima de 92% sem necessidade de oxigénio
suplementar. As doses de dexmedetomidina foram ajustadas
conforme o nivel de sedacdo e os efeitos hemodinamicos
e nao se constatou movimentacao espontanea durante
os 20minutos de gravacao do EEG. A paciente despertou
espontaneamente 20 minutos apds o término do exame e
foi liberada da unidade apdés 90 minutos. A analise do EEG
foi feita por médico neurologista que constatou estagios | e
Il de sono NREM e auséncia de potenciais epileptiformes.

Discussao

De incidéncia rara, estimada em 1/10.000 a 1/40.000,*
a SA foi descrita inicialmente por Harry Angelman, em
1965.° Essa sindrome clinica inclui desordem do desenvol-
vimento neuroloégico caracterizada por graves dificuldades
de aprendizagem, ataxia, convulsdes e caracteristicas faci-
ais dismorficas. A expressao facial sociavel e feliz motivou a
denominacdo inicial de ‘‘crianca fantoche’’. A maioria das
criancas apresenta retardo de desenvolvimento e atraso no
crescimento da cabeca durante o primeiro ano de vida. A
fala também n&o se desenvolve na maior parte dos paci-
entes. A SA é causada por uma variedade de anormalidades
genéticas que incluem a regido cromossomica 15q11-13, seg-
mento esse responsavel por codificar a subunidade gama do
receptor GABA,.°

Alguns pontos relevantes merecem destaque em relacao
as particularidades da sedacao para EEG em pacientes
portadores de SA. O primeiro deles inclui problemas anes-
tésicos comuns, como aqueles decorrentes de alteracoes
anatomicas ou respostas hemodinamicas. Anormalidades
craniofaciais, incluindo microcefalia, olhos profundos,
palato alto e arqueado e protrusao da lingua,® podem repre-
sentar problemas no manuseio da via aérea e na intubacao
traqueal. Na paciente em questdo, obstrucao alta associ-
ada a macroglossia foi corrigida com canula orofaringea,
mas nao se constatou depressao respiratéria € nem mesmo
ventilacdo sob mascara foi necessaria. A despeito disso,
todo o suporte para abordagem de via aérea dificil esteve
disponivel, até porque a asma, a cifoescoliose e o uso
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de colete toracocervical representariam fatores agravantes
para complicacdes caso uma abordagem mais invasiva da
via aérea fosse necessaria. Bradicardia relacionada ao pre-
dominio vagal e enfatizada em outros relatos prévios’ néao
foi reportada durante a infusao da dexmedetomidina. Ao
contrario, hipotensdao moderada foi observada, porém sem
necessidade de intervencao especifica.

0 segundo ponto refere-se as alteracbes do receptor
GABA,, tendo em vista sua importancia como alvo de agao de
farmacos comumente usados em sedacao e anestesia,* como
o propofol. Apesar da relevancia desse aspecto, informagoes
clinicas sobre os efeitos de tais medicamentos nesse grupo
especial de pacientes sao escassas e nao estao totalmente
esclarecidas. Estima-se que ocorra uma variacao da resposta
clinica ou mesmo uma resisténcia a tais farmacos, motivo
pelo qual alguns autores sugerem que sua assocCiacao a
outros farmacos que atuam em vias diferentes seria uma boa
estratégia para a sedacao e/ou anestesia geral.” A dexmede-
tomidina, cujo alvo de acéo é o receptor «,, representaria,
portanto, uma op¢ao, nao somente como agente Unico, mas
também como adjuvante de sedacédo ou anestesia geral.

O ultimo aspecto relevante refere-se a interpretacao do
tracado do EEG, considerando-se as possiveis interferéncias
no seu padrao basal, resultantes da administracao de varios
anestésicos e sedativos, incluindo proprofol, benzodiazepi-
nicos e anestésicos inalatorios. Mesmo o hidrato de cloral,
que é tradicionalmente usado para esse fim,? pode interfe-
rir no padrao do EEG,? além de apresentar falha da sedacao
em 27% dos pacientes com alteracdo de comportamento.’
No presente relato, embora alteracdes eletroencefalografi-
cas comumente vistas na SA* ndo tenham sido observadas,
a analise desse exame foi feita com sucesso e favoreceu o
controle clinico.

Por todos os motivos citados, a dexmedetomidina apa-
rece COmo um recurso promissor para pacientes portadores
de SA, especialmente aqueles candidatos ao EEG sob
sedacdo. Sendo um agonista adrenérgico o, altamente
seletivo, ela tem mecanismo de acdo independente do
receptor GABA e promove sedacao muito semelhante ao
sono fisioldgico, com depressao respiratoria minima. Tem
ainda propriedade antipruriginosa, antiemética, analgésica
e simpaticolitica. Atua em varios locais no sistema nervoso
central, mas os efeitos sedativos e ansioliticos resultam prin-
cipalmente de sua atividade no locus ceruleus do tronco
cerebral. No corno dorsal da medula espinhal modula a
liberacdo de substancia P e produz seus efeitos analgési-
cos. A sedacao é acompanhada de minimos efeitos na funcao
respiratoria.’® Em adultos voluntarios nenhuma interferén-
cia no padrao basal do EEG foi observada, comparando-se o
sono natural com o sono induzido com a dexmedetomidina. !
Considerando-se que esses resultados se apliquem também
aos pacientes com epilepsia e alteracées de comporta-
mento, esse farmaco tende a configurar-se como uma
boa escolha para sedacdo durante o EEG. Alguns estu-
dos retrospectivos apontam para a eficacia e seguranca

desse farmaco em sedacao para exames complementares,
incluindo EEG,'%"* embora nao se tenham localizado estu-
dos prospectivos que avaliassem as possiveis interferéncias
da dexmedetomidina sobre o EEG em pacientes especiais.
Portanto, a despeito de todas as limitacoes, o presente
relato destaca a boa tolerancia e a adequada sedacéo pro-
movida pela dexmedetomidina, que viabilizou a gravacao e
a interpretacdo do EEG. Apesar da pouca evidéncia, esse
farmaco pode representar uma opcao para sedacao durante
esse exame em pacientes com disfungdes neurologicas cro-
nicas e alteracdo de comportamento, incluindo aqueles
portadores de SA. Entretanto, estudos prospectivos e con-
trolados que foquem especialmente os efeitos do farmaco
sobre o EEG sdo necessarios para corroborar tais beneficios.
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