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Introdução

A síndrome de Leigh (SL), encefalopatia necrotizante suba-
guda, é uma doença rara que provoca um distúrbio neuro-
degenerativo devastador e que foi descrita pela primeira 
vez por Denis Leigh em 1951 1. A SL é causada por anomalias 
na produção de energia mitocondrial e caracterizada por 

Resumo
Justifi cativa e objetivos: A síndrome de Leigh (SL) é uma doença rara causada por anomalias na 
produção de energia mitocondrial. O sistema nervoso central é afetado com mais frequência, 
com retardo psicomotor, convulsões, nistagmo, oftalmoparesia, atrofi a óptica, ataxia, distonia 
ou insufi ciência respiratória. Os procedimentos cirúrgicos e anestésicos provocam irritabilidade 
traqueal e podem exacerbar os riscos de aspiração, sibilação, difi culdade respiratória, respiração 
ofegante, hipoventilação e apneia.
Relato de caso: Apresentamos uma abordagem anestésica usada em um menino de seis anos com a 
forma grave de SL que envolve reparação de uma fratura de fêmur. Propofol e remifentanil foram 
infundidos para anestesia geral. O paciente foi atentamente monitorado durante a anestesia e 
sua permanência na unidade de terapia intensiva no período pós-operatório inicial.
Conclusões: Uma atenta monitoração intraoperatória dos pacientes, que inclui pressão arterial 
invasiva e mensurações frequentes da gasometria, glicose e lactato, faz esse procedimento 
transcorrer sem problemas. A terapia intensiva e a assistência respiratória ao paciente com 
SL sob sedação, com uma combinação de analgésicos durante o período pós-operatório inicial, 
minimizaram a resposta ao estresse causado pela dor pós-cirúrgica.
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alterações no cérebro que são quase idênticas em todos 
os pacientes, tais como lesões focais bilateralmente si-
métricas, especialmente nos gânglios basais, no tálamo 
e no tronco cerebral, mas com heterogeneidade clínica e 
genética considerável. Défi cits da cadeia respiratória (es-
pecialmente dos complexos I, II, IV ou V), da coenzima Q ou 
do complexo piruvato-desidrogenase são responsáveis pela 
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e N2O foram descontinuados e infusão de remifentanil foi 
iniciada por via venosa. Propofol (20 mg) e cisatracúrio (2 mg) 
foram administrados e uma sonda traqueal com manguito (ID 
5,0 mm) foi introduzida na traqueia. Propofol (50-150 µg.kg-1.
min-1) e remifentanil (0,1-0,3 µg.kg-1.min-1) foram infundidos 
para manutenção da anestesia. Antes da incisão, 1 g de am-
picilina/sulbactam foi administrado por via intravenosa. Um 
cateter calibre 22 foi inserido na artéria radial direita para 
amostragem sanguínea e monitoração contínua da pressão 
arterial.

A monitoração intraoperatória consistiu em pressão arte-
rial invasiva, eletrocardiograma com três derivações, oxime-
tria de pulso, capnografi a, sonda de temperatura esofágica e 
cateter uretral. Broncoaspiração foi feita com o uso de sonda 
traqueal por causa dos ásperos sons pulmonares. Durante a 
anestesia, os sinais vitais foram: pressão arterial 90-105/55-
70 mm Hg; pulso 110-130.min-1 e SpO2 97-99%. Não houve 
eventos de hipotensão ou hipóxia. Temperatura corporal, valo-
res de gasometria arterial e níveis séricos de lactato e glicose 
estavam todos dentro da normalidade durante a operação. 
O procedimento para reparação do fêmur durou uma hora e 
meia (Figura 2). Durante o procedimento, o paciente recebeu 
200 mL de líquido intravenoso. Sua produção total de urina 
foi de 50 mL. Enquanto ainda estava intubado e recebendo 
infusões de medicamentos, o paciente foi transferido para a 
unidade de terapia intensiva pediátrica.

SL 2. Clinicamente, caracteriza-se por uma grande variedade 
de alterações que vão de graves problemas neurológicos à 
quase ausência de anormalidades. O sistema nervoso central 
é afetado com mais frequência e promove retardo psicomotor, 
convulsões, nistagmo, oftalmoparesia, atrofi a óptica, ataxia, 
distonia ou insufi ciência respiratória 3. Esses pacientes têm 
risco mais alto para cirurgia e anestesia. A cirurgia e a anes-
tesia estimulam a irritabilidade traqueal e podem exacerbar 
os riscos de aspiração, sibilação, difi culdade respiratória, 
respiração ofegante, hipoventilação e apneia 4. Portanto, a 
conduta anestésica é crucial nessa doença rara.

Apresentamos uma abordagem anestésica em paciente 
com SL que envolve reparação de uma fratura de fêmur. O 
paciente foi atentamente monitorado durante a anestesia e 
sua permanência em unidade de terapia intensiva no período 
pós-operatório inicial. Discutimos também as escolhas anes-
tésicas disponíveis na literatura.

Relato de caso

Paciente menino de seis anos, peso 14 kg e altura 120 cm, que 
precisou de cuidados anestésicos para uma cirurgia de repara-
ção de fratura do fêmur direito. Os pacientes com SL sofrem 
de retardo psicomotor, panencefalite necrosante, convulsões, 
espasmos musculares e articulares e sintomas respiratórios 
(episódios de apneia, aumento de secreções das vias aéreas 
e taquipneia). Dois anos antes da operação, o paciente sofria 
de vômitos frequentes e broncopneumonia. Por essa razão, 
foi submetido a tratamento cirúrgico (gastrostomia e fundo-
plicatura) feito sob anestesia geral. O paciente precisou de 
terapia com oxigênio e umidifi cação por causa do aumento 
de secreção das vias aéreas após a cirurgia. A recuperação 
pós-operatória foi estendida e o paciente recebeu alta 31 
dias após a cirurgia.

O paciente foi alimentado regularmente através de uma 
sonda de gastrostomia e sua família administrou-lhe fi siote-
rapia pulmonar para reduzir o excesso de secreções. Também 
recebeu fi sioterapia muscular e articular para espasmos mus-
culares e espasticidade. O fêmur direito do paciente havia sido 
quebrado durante uma dessas sessões de fi sioterapia.

Coenzima Q, vitamina E, clonazepam, carnitina e baclofen 
foram os medicamentos pré-operatórios prescritos ambula-
torialmente. Embora estivesse consciente durante a consulta 
pré-anestésica, o paciente não mostrou sinais de cooperação 
ou de orientação. O paciente estava com cateter de gastro-
nomia e deformidade nos ossos torácicos, escoliose; chiado 
e sons pulmonares ásperos foram detectados durante o exa-
me físico (Figura 1). A avaliação laboratorial pré-operatória 
revelou hemoglobina 12,4 g.dL-1 (13-17), hematócrito 37,9% 
(40-50), leucócitos 8.800.µL-1 (4.300-10.300) e contagem de 
plaquetas 265.000.µL-1 (156.000-363.000). A glicose era de 
89 mg.dL-1 (70-110) e o lactato sérico de 15 mg.dL-1 (4-20). O 
paciente fi cou em jejum por seis horas antes da cirurgia para 
prevenir aspiração. Anestesia geral foi escolhida por causa da 
espasticidade e da difi culdade no posicionamento e um agente 
para bloqueio neuromuscular foi solicitado pelo cirurgião. 
O paciente foi monitorado constantemente depois de sua 
entrada no centro cirúrgico. Os sinais vitais pré-operatórios 
eram os seguintes: pressão arterial de 110/70 mm Hg, pulso 
de 130 .min-1 e SpO2 de 98%.  

Após indução da anestesia por inalação de isofl urano em 
mistura de O2/N2O, um cateter intravenoso de calibre 22G 
foi inserido na veia cubital. Uma mistura glicosada 1/3 em 
solução salina foi infundida por via intravenosa. Sevofl urano 

Figura 1  O paciente apresenta deformidade da caixa torácica 
e escoliose.

Figura 2  Visão do fêmur direito do paciente antes (a) e 
depois (b) da operação.
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O paciente foi mantido intubado por dois dias e fentanil 
e midazolam usados para sedação e vecurônio para relaxa-
mento muscular. O paciente foi extubado dois dias após o 
procedimento e transferido em seguida para a enfermaria 
ortopédica.

Discussão

O paciente apresentava sérias anomalias da forma clínica 
mais grave da SL, tais como retardo psicomotor, convulsões, 
nistagmo, oftalmoparesia, ataxia, insufi ciência respiratória, 
infecções pulmonares recorrentes, aumento de secreções das 
vias aéreas e espasticidade grave. Cerca de 50% dos indivíduos 
afetados por essa doença vão a óbito por volta dos três anos, 
quase sempre como resultado de insufi ciência respiratória 
ou cardíaca 5. Mesmo apresentando graves sinais clínicos, o 
paciente chegou aos seis anos por causa dos atendimentos 
e tratamentos cuidadosos que recebeu e por não apresentar 
insufi ciência cardíaca grave.

A raquianestesia seria apropriada para cirurgia de mem-
bros inferiores; como apresentado para biópsia muscular em 
uma criança de 19 meses com SL sem complicação 6. Contudo, 
apenas uma biopsia muscular foi feita nesse caso e a operação 
durou 30 minutos. Em nosso caso, o tempo da operação não 
podia ser estimado. A escolha da anestesia geral teve como 
base a solicitação do cirurgião por um bloqueador neuromus-
cular e pela difi culdade de posicionar o paciente por causa 
da espasticidade e da fratura de fêmur.

Há relatos de três óbitos de pacientes após anestesia 
geral, causados por insufi ciência respiratória 7. Os agen-
tes anestésicos podem ter sérios efeitos negativos em SL. 
Barbitúricos e agentes voláteis podem resultar em acidose 
láctica e manifestações metabólicas desfavoráveis 4. Como o 
acesso vascular não havia sido feito quando o paciente deu 
entrada no centro cirúrgico, a indução da anestesia foi ob-
tida via inalação de sevofl urano. Shenkman e col. 4 também 
sugerem que uma breve exposição a anestésicos voláteis não 
leva à deterioração metabólica. Existem muitos relatos de 
“síndrome de infusão de propofol” em crianças que indicam 
que essa não é uma síndrome de ocorrência comum com as 
doses habituais, mas ocorre quando o propofol é administra-
do por infusão por mais de 48 horas e a uma dose superior a 
4,5 mg.kg-1.h-1.  A maioria dos pacientes que recebe infusões 
por breves períodos não apresenta sinais clínicos de distúrbio 
mitocondrial 8. Por causa do risco de rabdomiólise e hiperca-
lemia exageradas, succinilcolina não é o agente de escolha 
para pacientes com miopatia. Administramos cisatracúrio 
porque a cirurgia exigia um período de relaxamento muscular 
prolongado e o metabolismo desse fármaco é independente 
das funções hepática e renal.

A solução de Ringer com lactato deve ser evitada por causa 
do conteúdo de lactato. Além disso, a regulação prejudicada 
da glicose secundária à disfunção mitocondrial pode levar à 
hipoglicemia durante o jejum pré-operatório e soluções con-
tendo dextrose devem ser administradas por via intravenosa 
para manter a glicemia dentro da normalidade, com avaliação 
frequente dos níveis de glicose no sangue durante o jejum 
prolongado 6. Usamos solução salina glicosada para fl uidote-
rapia intravenosa. Para monitorar as alterações metabólicas 
durante a cirurgia, a gasometria arterial e os níveis de lactato 
foram medidos em intervalos frequentes. Todos estavam 
dentro dos limites normais. Embora não tenha havido sinal de 

infecção em nosso caso, observamos evidência de aumento 
de secreções das vias aéreas. Portanto, profi laxia antibiótica 
pré-operatória foi administrada e aspiração brônquica feita 
via sonda traqueal.

Por causa da presença de vias aéreas reativas no período 
pré-operatório em pacientes com quadro grave de SL, o risco 
de complicações respiratórias é alto no período pós-operatório. 
Os procedimentos anestésicos estimulam a irritabilidade tra-
queal e podem agravar o risco de complicações pulmonares 4. 
Sedação prolongada no pós-operatório é necessária para evitar 
o estresse cirúrgico, reduzir o risco de irritabilidade traqueal 
e aspiração e proteger as feridas dos efeitos dos movimentos 
involuntários de pacientes com SL 9. Para garantir que a mo-
nitoração fosse regular e que o tratamento efi caz para a dor 
fosse administrado precocemente, o paciente foi transferido 
para a unidade de terapia intensiva pediátrica sob sedação. 
Os parâmetros hemodinâmicos, clínicos e metabólicos do pa-
ciente foram cuidadosamente monitorados e a sonda traqueal 
foi retirada dois dias depois.

Em conclusão, a escolha cuidadosa dos agentes anes-
tésicos, uma atenta monitoração dos pacientes e a análise 
frequente dos níveis de gases sanguíneos, glicose e lactato são 
importantes. Terapia intensiva e assistência respiratória ao 
paciente com SL sob sedação com uma combinação de anal-
gésicos também são importantes para garantir o bom controle 
da dor e um período pós-operatório menos estressante.
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