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PALAVRAS-CHAVE: RESUMO:

Ultrassonogr.aﬁa; Mutacdes no gene SCN8A levam a alteracdes nos canais de sodio no cérebro, que estao cor-
Plexo braquial; relacionadas com a sindrome epiléptica grave. Devido a raridade, existem poucos estudos
Blogueio de nervo que respaldam a anestesia nessa populacao. O presente estudo tem como objetivo relatar

alternativas a anestesia inalatoria na encefalopatia epiléptica.

Relato de caso: Homem, 4 anos, com encefalopatia SCN8A com indicacao cirurgica de orqui-
dopexia. Foi realizado bloqueio do neuroeixo e utilizada dexmedetomidina como pré-anesté-
sico e sedacdo. O ato anestésico-cirlrgico transcorreu sem intercorréncias.

Concluséo: A associacao de bloqueio neuroaxial e dexmedetomidina mostrou-se uma alterna-
tiva viavel para cirurgia em pacientes com encefalopatia SCN8A.
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Introducao

Mutagoes no gene SCN8A levam a alteracoes nos canais
de sodio voltagem-dependentes no cérebro as quais foram
recentemente correlacionadas a individuos com sindrome
epiléptica grave, embora uma clara apresentacao clinica
ainda esteja em investigacao. A encefalopatia SCN8A ¢ uma
sindrome rara que se manifesta na infancia e é descrita
como presenca de crises convulsivas refratarias, atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor e atividade epileptifor-
me frequente no eletroencefalograma (EEG) (1,2).

Devido a raridade da doenca, nao ha estudos na lite-
ratura que embasem o ato anestésico nesses pacientes. De
acordo com Pal et al. (3), camundongos com mutacoes
no gene SCN8A siao mais sensiveis ao uso de sevoflurano
e isoflurano, agentes inalatérios comumente utilizados em
anestesia pedidtrica. Assim, o presente estudo tem por obje-
tivo relatar alternativas ao uso da anestesia inalatoria nesse
grupo de individuos.

Relato do Caso

O consentimento para relatar o caso com fins didaticos foi
autorizado e assinado pela familia. Trata-se de paciente do
sexo masculino, 4 anos de idade, 16 kg, candidato a pro-
cedimento cirurgico de orquidopexia e postectomia. Por-
tador de encefalopatia SCN8A com importante compro-
metimento neuropsicomotor e comportamental, estd em
acompanhamento no Instituto Estadual do Cérebro Paulo
Niemeyer (Rio de Janeiro, R]) ha dois anos, tendo o diag-
nostico se firmado por meio do exame de sequenciamento
total do exoma em 2014 (trata-se do inico caso confirmado
dessa sindrome no Brasil até a presente data). Em uso regu-
lar de oxcarbamazepina 6% (600 mg/dia), divalproato de
sédio (375 mg/dia) e canabidiol (144 mg/dia). A despeito
do uso da medicacao anticonvulsivante, apresenta inime-
ros episodios didrios de crises convulsivas. Exame fisico sem
alteracoes e exames complementares dentro dos padroes
de normalidade.

Como medicacao pré-anestésica, foi administrada dex-
medetomidina (2 pg/Kg por via nasal) 30 minutos antes da
entrada na sala de operacao. Neste momento, ele apresen-
tou crise epilética de curta duracao que se repetiu durante
seu posicionamento na mesa cirurgica. Na sala operatoria,
foi monitorizado com eletrocardiograma, oximetria de pul-
so e pressao arterial nao invasiva. Foram realizadas venocli-
se com cateter 22G e hidratacao com solucao de cloreto de
sodio 0,9%. A sedacao foi mantida com dexmedetomidina
em infusao venosa continua (1,0 pg/Kg/h) e o paciente
recebeu oxigenioterapia via cateter nasal (3 L/min). Rea-
lizou-se, entao, raquianestesia em puncao tnica, com o pa-
ciente sentado, utilizando agulha pediatrica tipo Quincke
25G com administracao de bupivacaina hiperbadrica 0,5%
10 mg.

O ato anestésico-cirurgico foi realizado sem intercor-
réncias. Ao término do procedimento, o paciente foi enca-
minhado para a sala de recuperacao pos-anestésica (SRPA)
com manutenc¢ao dos mesmos cuidados de monitorizacao

do periodo intraoperatorio e nao teve novas crises convul-
sivas. Recebeu alta da SRPA 120 minutos ap6s a admissao,
com 10 pontos na escala de Aldrete modificada. A alta hos-
pitalar foi dada no 1° dia do pés-operatorio.

Discussao

A epilepsia é um distirbio neurolégico comum em pedia-
tria, sendo as epilepsias firmaco resistentes presentes em
30% dos casos. Tais formas graves incluem as encefalopatias
epilépticas, que sao responsaveis por varios tipos de seque-
las e comprometimento cognitivo e comportamental. A en-
cefalopatia SCN8SA é uma encefalopatia epiléptica recente-
mente definida, causada por mutacoes no gene SCN8SA que
codifica o canal de s6dio Navl1.6.(1)

A encefalopatia SCN8A foi identificada pela primeira
vez em 2012 e desde entao, apenas 140 casos foram diag-
nosticados. A maior parte dos individuos afetados apresen-
ta convulsoes farmaco-resistentes e respostas variadas aos
anticonvulsivantes convencionais. (1)

Embora o desenvolvimento de uma crianca com encefa-
lopatia SCN8A possa ser atrasado desde o nascimento, em
muitos casos, o desenvolvimento é normal antes do inicio
da convulsao. As apresentacoes clinicas mais comuns sao
deficiéncia intelectual (variando entre leve, moderada ou
grave) e caracteristicas motoras, que incluem hipotonia,
ataxia, distonia, hiperreflexia e coreoatetose.(1) Com a
progressao do quadro, ha grave comprometimento cogniti-
vo, motor e comportamental.(2) Morte stibita em epilepsia
foi relatada em cinco individuos. A maioria dos pacientes
relatados na literatura se encontra nas duas primeiras dé-
cadas de vida.(1) No caso relatado, a crianca apresentava
atraso no desenvolvimento motor e importante comprome-
timento cognitivo.

Ha4 relatos na literatura de que camundongos com mu-
tacoes no gene SCNSA foram mais sensiveis ao uso de anes-
tésicos volateis (sevoflurano e isoflurano), sendo avaliados
por meio de monitorizacao com EEG. Apesar de nao au-
mentar o tempo de emergéncia e despertar, a exposicao in
vivo resultou em aumento da onda teta ao EEG, que esta
correlacionada a profundidade da anestesia geral (3). Nao
ha relatos na literatura, até a data de publicacao deste arti-
go, sobre o ato anestésico em individuos portadores dessa
encefalopatia. Com base nesses dados, impoe-se a necessi-
dade de buscar alternativas para esses pacientes. No presen-
te relato, optou-se pelo uso do bloqueio de neuroeixo asso-
ciado a dexmedetomidina como medicacao pré-anestésica
e sedacao intraoperatoria.

Bloqueios espinhais em pediatria permanecem con-
troversos como técnica primdria e mantém-se limitados a
centros especializados em cirurgia pediatrica. No entanto,
a literatura embasa a seguranca desse método.(4) A princi-
pal limitacao da técnica € a restrita duracao do bloqueio em
criancas, a qual pode ser contornada pela associacao de far-
macos adjuvantes como clonidina, morfina, epinefrina, ne-
ostigmina(4), e até o uso venoso de dexmedetomidina.(5)

No presente caso, o farmaco utilizado para o bloqueio
espinhal foi a bupivacaina hiperbdrica a 0,5%. A bupivaca-
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ina é um anestésico local e, como tal, age bloqueando de
forma reversivel os canais de sodio nos axonios, impedindo
a propagacao do estimulo. Apesar do paciente e de sua sin-
drome apresentarem alteracoes em canais de s6dio, nao fo-
ram observadas reacoes adversas ao uso do anestésico local
no neuroeixo, tendo o infante respondido a técnica dentro
do esperado para individuos nao portadores da sindrome
SCNBA.

A dexmedetomidina ¢ um farmaco da classe dos ¥-2 ago-
nistas. A administracao pedidtrica deste agente ¢ utilizada
como medicacao pré-anestésica para sedacao intraoperato-
ria e como adjuvante no controle da dor pés-operatoria. (5)
Apesar de ainda nao haver estudos que suportem o uso do
farmaco tanto na encefalopatia SCN8A quanto na popula-
cao pediatrica em geral, neste relato apresentado, seu uso
trouxe resultados satisfatorios e sem efeitos adversos.

Conclusao

A associacao de bloqueio do neuroeixo e dexmedetomi-
dina como medicacao pré-anestésica e na sedacao intra-
operatoria mostrou-se uma alternativa viavel para cirurgias
abaixo do diafragma no paciente portador de encefalopa-
tia SCNSA. Embora a mutacao encontrada nessa sindrome

seja nos bloqueadores de canais de s6dio, o uso de anesté-
sico local — como, neste caso, a bupivacaina — apresentou
a resposta esperada, semelhante aquela nos demais indivi-
duos nessa faixa etaria. E a dexmedetomidina se mostrou
eficiente em promover sedacao durante o procedimento.
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