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Resumo

Trata-se de um relato de caso acerca de um paciente com diagndstico prévio de sindrome de
Kearns-Sayre que apresentou quadro de insuficiéncia respiratéria aguda (IRpA) associado a uma
infeccdo por Sars-CoV-2. O objetivo do estudo é ampliar a bibliografia sobre essa sindrome e suas
repercussoes e associagdes com quadros infecciosos. O paciente ficou internado em hospital do interior
do estado do Parana durante 9 meses. Um termo de consentimento foi obtido e o relato foi aprovado
pelo comité de ética local. Como resultado, busca-se evidenciar a necessidade de vigilancia a pacientes
com sindrome de Kearns-Sayre quando em cendrios infecciosos, atentando-se para possiveis
descompensacgdes associadas ao diagndstico genético.
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Abstract

This is a case report of a patient with a previous diagnosis of Kearns-Sayre syndrome who
presented with acute respiratory failure (ARF) associated with a SARS-CoV-2 infection. The aim of the
study is to expand the literature on this syndrome and its repercussions, as well as its associations with
infectious conditions. The patient was admitted to a hospital of the interior of the Parana state for 9
months. An informed consent form was obtained, and the report was approved by the COMITE DE ETICA
LOCAL. As a result, we seek to highlight the need for vigilance in patients with Kearns-Sayre syndrome in
infectious scenarios, paying attention to potential decompensations associated with the genetic
diagnosis.
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Introdugéo

A Sindrome de Kearns-Sayre (SKK) é uma
condicdo rara caracterizada por uma triade
de sintomas degenerativos: paralisia
extraocular  progressiva, degeneracao
retiniana pigmentar e bloqueio de

condugao cardiaca’. Além disso,
manifestagdes clinicas incluem fraqueza
muscular, ataxia cerebelar,

comprometimento cognitivo, perda
auditiva, entre outras’. A sindrome
geralmente se manifesta por volta dos 20
anos de idade, com uma taxa de
prevaléncia de 1-3 casos por 100.000
individuos?.

A maioria dos casos de SKK (90%) é
causada por delegBes espontaneas
heteroplasmicas de grande escala no DNA
mitocondrial (mtDNA), ocorrendo durante
o desenvolvimento embriondrio®. Essa
citopatia mitocondrial afeta musculos,
coragdo, sistema nervoso e outros tecidos,
resultando em disfuncdo energética®.
Rearranjos de mtDNA prejudicam a
fosforilagdo  oxidativa, reduzindo a
producdo de energia nas mitocéndrias e
levando a disfungdo de tecidos com alta
demanda energética, como musculos e
nervos®. A infec¢do por SARS-CoV-2 pode
agravar a redugdo de producdo energética,
resultando em niveis elevados de lactato e
LDH na circulagdo sanguinea’.

O bloqueio atrioventricular (BAV) é comum
na SKK, podendo progredir rapidamente
para bloqueio completo, uma das
principais causas de morte. Bradicardia
também é relatada e pode ser controlada
com  marca-passo  permanente. No
entanto, alguns pacientes desenvolvem
arritmias  fatais, como  taquicardia
ventricular polimérfica (TVPM) e fibrilagcdo
ventricular (FV), mesmo apés o implante
do marca-passo®.

A patologia muscular e a andlise genética
molecular desempenham papel crucial no
diagndstico. A técnica de Southern blot ou
PCR de longo alcance detecta dele¢des no

mtDNA em cerca de 90% dos casos®. Nio
ha tratamento especifico para SKK, sendo o
suporte baseado nos sintomas do paciente,
incluindo marca-passo para bloqueios
cardiacos, terapia hormonal para
endocrinopatias e intervencgbes cirurgicas
para problemas oftalmolégicos, além de
implantes cocleares™.

Método

Os prontuarios do foram obtidos
para o estudo do paciente, internado
durante 9 meses. Um TCLE foi obtido e o
estudo foi aprovado pelo Comité de Etica
local. O relato de caso descreveu a infecgdo
de COVID-19 associada a sindrome do

paciente.

Relato do caso

O paciente relatado, homem, de 66 anos,
vem ao pronto atendimento (PA) por
vontade espontdnea no dia 15 de junho de
2023 as 23h23 com queixa de nduseas e
vOmitos com inicio ha um dia, associado a
tremores e a sensagdes de frio. Fazia uso
de losartana e hidroclorotiazida para
hipertensdo arterial, negou diarreia e,
durante a admissdo, notou-se discreta
taquipneia. Paciente relatou sua condicao
genética de sindrome de Kearns-Sayre,
diagnosticada ainda com 18 anos. Em
exame fisico, estava em regular estado
geral, lucido e orientado em tempo e
espaco, corado e desidratado 2+/4+.
Apresentava pulsos e possuia bulhas
arritmicas normofonéticas em dois tempos
com sopro sistélico. Observou-se pele fria e
palida e saturacdo de oxigénio em menos
de 92%. Em admissdo, solicitou-se
tomografia computadorizada de térax que
apresentou consolidacGes bilaterais em
bases de parénquima pulmonar com
infiltrado. Suspeitou-se entdo de quadro
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pneumonico aspirativo, iniciando-se
tratamento com azitromicina 500 mg e
ceftriaxona 1g. Em leito de observagdo do
PA apresentava cianose de extremidades,
dispneia com uso de musculatura acesséria
e retracdo de furcula. Instalou-se suporte
de oxigénio de 3L/min, havendo melhora
da saturacdo para 93%. As 3h da manh3,
paciente piorou da dispneia, dessaturou
(88%) e necessitou de ventilagdo nado
invasiva (VNI) com mascara de Venturi,
retornando para sala de emergéncia. Foi
administrado  salbutamol 100mcg e
metilprednisolona 125mg e detectou-se
estertores difusos e discreta taquicardia
(FC 104). As 3h30, o paciente saturava 69%
com rebaixamento de nivel de consciéncia.
Com o suporte, as 5h35 reverteu-se o
quadro de dessaturagao, alcangando 98%
de oxigenagdo. Suspendeu-se salbutamol e
metilprednisolona  por auséncia de
evidéncias de DPOC, solicitando-se exame
para COVID-19.

Aproximadamente, apds 24 horas de
internagao , paciente foi transferido para a
UTI e recebeu diagndstico positivo para
SARS-CoV-2. Onde recebeu cuidados
intensivos , com pulsdo de cateter venoso
central em veia jugular direita e iniciou-se
cinesioterapia respiratdria para intercalar
com a VNI, necessitando de intubacdo
orotraqueal e sedac¢do continua, pela piora
do quando clinico. Para tratamento da
infeccdo  respiratéria, administrou-se
ceftriaxona e clindamicina e, devido a
bradicardia comum na SKK, foi
administrada dobutamina. Por conta da
sedacdo para IOT, paciente, nesse periodo,
pontuava 7 na Escala de Coma de Glasgow.
Diante de risco de lesdo de cdrnea por
conta da oftalmoplegia da sindrome de
Kearns-Sayre, a equipe médica prescreveu
epitezan para aplicacdo em ambos os olhos
e em seguida fechd-los com micropore.
Nesse dia, paciente pontuava 3 na ECG e,
durante visita em leito, nefrologista de
plantdo receitou furosemida por
diagndstico de insuficiéncia renal aguda.

Um familiar do paciente contactou o
servico e relatou panorama social
complicado, em que o paciente, apesar de
seu diagnéstico sindrébmico, residia
sozinho.

Evolui com secrecdo traqueal purulenta
com estrias de sangue semiespessa em
média quantidade. Foi realizada
traqueostomia, suspendendo ventilagdo
mecanica, e o ECG do paciente subiu para 9
(coma superficial). No dia 27 de junho, as
21:50, foi relatado que paciente
apresentou queda de oximetria, cianose e
bradicardia, realizando aspiragdo de
secre¢do espessa por traqueostomia (TQT).
Apds a conduta, houve melhora do quadro,
retornando-se para ventilagdo mecanica.
Apbés melhora do quadro, paciente foi
transferido para a clinica médica.

Na enfermaria, paciente vomitou e
broncoaspirou dieta feita. Ndo houve
aspirado pela TQT, porém notou-se grande
quantidade de residuo, necessitando
aumento de aporte de O? e pausa da dieta.
Dessa forma, optou-se pela realizagdo de
uma gastrostomia endoscépica para auxilio
da nutricdo, realizada no dia 17 de julho.
No dia 19, por conta desse quadro
complicado, passou-se sonda nasogastrica
aberta e prescreveu-se procinético.
Observou-se saida de secrecdo espessa
hialina com secrecdao acastanhada leitosa,
saturacdo de 91%, FR 20 irpm e sem sinais
de insuficiéncia respiratoria.

Apés 10 dias o paciente novamente
apresentou quadro de aspiracdo da TQT
similar a dieta e queda da saturagdo a 85%.
A dieta ja estava em vazdo reduzida devido
a episédio semelhante pela manhd do
mesmo dia, havendo prescricido de
procinéticos. Apds aspiracdo do conteudo
regurgitado, a saturacdo melhorou para
95%, ndo apresentando sinais de esforgo
respiratdrio. Solicitou-se a enfermagem
manter vigilancia respiratdria e infecciosa
do paciente e também a realizacdo de raio-
X de térax para a possibilidade de

Journal of Interprofessional Health Science, v.23, 1D:73773, 2024

DOI: https//doi.org/104025/jinterprofhealtheduc.v1i1/73773



Journal of Interprofessional Health Education
Revista Interprofissonal de Educacdo e Saude

e-ISSN 2965-145X

broncoaspiracdo. Assim, por conta desse
ocorrido, iniciou-se moxifloxacino 400 mg

1x/dia por orientacdo de infectologista de
plantdo.

Progressivamente, aumentou-se a vazao da
dieta e continuou-se observacao acerca do
efeito do corticdide na redugio da
secregao respiratoria. Notou-se melhora
gradual da secreg¢do traqueal, iniciando
desmame de prednisona. O caso foi
discutido com um familiar do paciente, que
optou por cuidados paliativos de conforto,
sem manobras invasivas, 10T, ressuscitacao
cardiopulmonar, hemodidlise ou drogas
vasoativas. A equipe da pneumologia foi
convocada devido a dificuldade de oclusao
da traqueostomia e por presenca de
hipersecretividade semelhante a fibrose
cistica, aspirando-se conteudo hialino nao
espesso sem aspecto sanguinolento. Dessa
forma, foi receitada solugdo salina
hipertonica antes da fisioterapia
respiratoria.

Apds 6 meses de evolugao, o quadro do
paciente era relativamente estavel, com
boa contactuacdo, verbalizacdo e retirada
de antibioticoterapia ha mais de um més.
N3o apresentava dor, nduseas ou vémitos.
Apesar disso, continuava
traqueostomizado e sob conduta de
fisioterapia respiratéria e aspiragdo
conforme necessidade. Porém o paciente
novamente apresentou quadro de nduseas,
expectoracdo e queda de saturacado,
estando em 80%, melhorando apds nova
aspiracdo, prontamente restabelecida a
saturacdo apds medidas de ventilagdo
assistida.

Completando 8 meses de internagdo, o
paciente recebeu alta. Apresentava-se
consciente, eupneico, estavel
hemodinamicamente, sem sinais de
deplecdo, anictérico,b, em dieta por
jejunostomia e com extremidades bem
perfundidas. Receitou-se medicacGes de
uso cronico, sintomaticos e

acompanhamento em UBS de origem.

Conclusdo/ Consideragodes finais

Em suma, é valido ressaltar a necessidade
de vigilancia de pacientes com a sindrome
de Kearns-Sayre quando em cendrios
infecciosos como o relatado, visto que a
degenera¢do mitocondrial que a condigdo
genética causa debilita a musculatura
respiratoria do paciente.
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