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Maldicado de Ondina adquirida
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Os autores relatam o caso de um homem de 55 anos, negro, hipertenso, diabético,
tabagista, com histéria de acidente vascular encefalico e doen¢a pulmonar obstrutiva
cronica atendido na emergéncia do Hospital de Clinicas de Porto Alegre, com quadro
sugestivo de sindrome vértebro-basilar. Na internagdo, o paciente teve varios episodios
de apnéia prolongada, principalmente durante o sono, tendo sido freqiientemente
“lembrado” de respirar. A ressonancia magnética encefalica revelou area hiperintensa
na porcao lateral do tronco encefalico, principalmente na regido bulbar, area
correspondente as vias descendentes do controle da respiracdo autondmica. Foi
traqueostomizado e submetido a ventilagdo mecanica assistida. Recebeu
medroxiprogesterona, fluoxetina e acetazolamida. Apos 64 dias de internacéo, recebeu
alta hospitalar, respirando em ar ambiente, sem apnéias. Retornou a emergéncia no
dia seguinte, com quadro de broncopneumonia aspirativa, evoluindo para choque séptico
e obito.

Unitermos: Maldi¢cao de Ondina; hipoventilagdo alveolar central; insuficiéncia respiratoria;
apnéia do sono.

Acquired Ondine’s curse

The authors report the case of a 55-year old black male, smoker, presenting diabetes,
high blood pressure, and history of stroke, chronic bronchitis and airway obstruction.
He was admitted to the emergency room at Hospital de Clinicas de Porto Alegre with
symptoms of vertebrobasilar syndrome. During hospitalization, he had several episodes
of prolonged apnea, mainly during his sleep, often having to be “reminded” to breathe.
The brain scan revealed a hyperintense area in the lower portion of the brain stem in the
controlling area for breathing. The patient was tracheostomized and submitted to assisted
mechanic ventilation. Medroxyprogesteron, fluoxetin and acetazolamide were also
administered. After 64 days, he was discharged from the hospital breathing ambient air
and without apnea. On the next day, he returned to the emergency room presenting
aspirative bronchopneumonia followed by septic shock and death.

Key-words: Ondine’s curse; central alveolar hypoventilation; respiratory failure; sleep
apnea.
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Introducéo

A Maldicdo de Ondina (MO), ou
sindrome da hipoventilacéo alveolar central, é
uma entidade clinica rara caracterizada por
faléncia dos mecanismos de controle da
respiracdo automatica (involuntéaria). Decorre
do comprometimento do tronco encefélico
inferior, mais precisamente do bulbo lateral,
onde se localiza a via bulbocervical ventrolateral
descendente (1-5). Ocasionalmente de origem
congénita, a MO pode ocorrer em pacientes
com tumores, cirurgias e infec¢des no sistema
nervoso central, acidente vascular encefalico
(AVE), trauma medular cervical alto, algumas
doencas mitocondriais ou lesdes
desmielinizantes, como a esclerose multipla (1,
2,6,7). Segundo a mitologia germanica, Ondina
era uma ninfa oceanica de beleza
incomparavel, que teria condenado seu infiel
amante a perda de todos os movimentos e
funcbes que nao exigissem seu desejo
consciente (1,8). Assim, esses pacientes tém
hipoventilacdo alveolar com diminuicdo do
controle voluntario da respiracdo (sono) e
capacidade de normalizar a pressao parcial de
oxigénio (PO,) durante o estado de vigilia.

Relato do caso

Um homem negro, de 55 anos,
procedente de Porto Alegre, Estado do Rio
Grande do Sul, foi admitido na emergéncia do
Hospital de Clinicas de Porto Alegre em maio
de 2001 por tosse produtiva, febre, nauseas,
vomitos, dificuldade de deambulacao e cefaléia
frontal. O paciente era hipertenso, diabético ndo
insulino-dependente, tabagista e apresentava
doenca pulmonar obstrutiva crénica e historia
de AVE 7 meses antes da internacao
(hemiparesia grau IV como seqiela).

Ao exame fisico, apresentava estado
geral regular; sonolento; responsivo a
comandos; torax em quilha; ausculta
respiratéria com murmario vesicular diminuido
a direita e roncos difusos; sindrome piramidal
incompleta a esquerda com forca grau Il;
sensibilidade algica diminuida no hemicorpo
direito, poupando face; anisocoria discreta
(pupila esquerda maior do que a direita), com
enoftalmo, diminuicdo do reflexo
corneopalpebral e paresia facial a direita;
imobilidade palatina bilateral; reflexo nauseoso
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diminuido e dificuldade de degluticdo; sem
sinais meningo-radiculares; demais sistemas
sem anormalidades. Foi iniciado tratamento
para broncopneumonia.

No dia seguinte a admissao, o paciente
foi transferido para o centro de tratamento
intensivo (CTI) ap0ls episodio de apnéia e
bradicardia, seguido de convulséo tbénico-
clénica generalizada. Ele foi, entdo, entubado
e submetido a ventilacdo mecanica. Teve
apnéias prolongadas durante o sono e dois
episodios de apnéia e bradicardia em tentativas
de extubacéao. Foi tragueostomizado e colocado
em ventilacdo mecéanica assistida. Foi
medicado com medroxiprogesterona 40mg/dia,
fluoxetina 20mg/dia e acetazolamida 500mg/
dia. Apds 48 horas respirando em ar ambiente,
sem apnéias, recebeu alta do CTI, com
recuperacédo da for¢ca no hemicorpo direito (até
grau V) e persisténcia das demais disfuncoes,
principalmente palatina e faringea. Na
enfermaria, teve parada cardiorrespiratéria por
obstrucao da traqueostomia.

No final de julho de 2001, recebeu alta
hospitalar, com sonda naso-entérica, fluoxetina
e medroxiprogesterona. Retornou a emergéncia
no dia seguinte, com piora do estado geral, febre
e perda da sonda naso-entérica. Evoluiu para
convulsdes ténico-clénicas generalizadas e
parada cardiorrespiratoria, seguida algumas
horas depois por mioclonias bilaterais. Foi ao
Obito no inicio de agosto por choque séptico
refratério a antibioticoterapia de amplo espectro.

As gasometrias arteriais coletadas por
ocasido das apnéias revelaram acidose
respiratéria, hipoxemia e hipercapnia abruptas
(pH 7,02; pO, 49mmHg; pCO, 98,9mmHg;
pCO, basal 50mmHg; saturagéo de O, 80%).
Os demais parametros ndo apresentaram
anormalidades. O exame do fluido
cefalorraquidiano foi normal. Radiografia de
torax revelou térax hiperexpandido,
consolidacdo nas bases pulmonares e
indefinicdo das cupulas diafragmaticas. A
ecografia Doppler de carodtidas mostrou um
sistema carotideo pérvio, sem evidéncia de
estenose significativa: na carétida interna
esquerda, velocidade no limite inferior da
normalidade; artérias vertebrais pérvias; fluxo
hipocinético a direita; e fluxo normal a esquerda.

Ao eletroencefalograma  foram
observados sinais de comprometimento
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cortical difuso inespecificos. A tomografia
computadorizada de cranio sem contraste
mostrou hipodensidades pequenas, nodulares,
distribuidas difusamente pela substancia
branca; aumento de ventriculos, sulcos e
cisternas; sem evidéncias de sangramento
intracraniano; sem desvio das estruturas
medianas. A ressonancia magnética de
encéfalo revelou multiplas areas hiperintensas
nas sequéncias ponderadas em T2 e Flair, na

Figura 1. Ressonancia magnética em
Ondina.

Discussao

Os acidentes vasculares do tronco
encefalico perfazem de 15 a 25% dos eventos
isquémicos ocorridos em individuos com
fatores de risco reconheciveis (8). Dentre os
padrdes respiratérios aberrantes (maior causa
de morte em pacientes com AVE), a MO
apresenta o maior poder de localizacao
topogréafica da lesdo: tronco encefalico inferior,
em nivel do bulbo, lateralmente (via
bulbocervical ventrolateral descendente)
,7).
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substancia branca periventricular, subcortical,
capsula externa direita, talamo, ponte, bulbo e
em ambos os hemisférios cerebelares,
compativeis com lesdes isquémicas. Houve
realce pelo contraste endovenoso em nivel do
bulbo, no peddnculo cerebelar inferior direito,
consequente a quebra da barreira hemato-
encefalica, indicando leséo isquémica recente.
Sistema ventricular e sulcos encefalicos
levemente alargados para a idade (figura 1).

O caso por nos descrito relne achados
clinicos das sindromes bulbares medial e
lateral, além do envolvimento agudo dos nervos
cranianos (tabela 1). Nao existem critérios
diagndsticos bem estabelecidos para MO
adquirida. Alguns artigos preconizam apnéia
persistente, com dessaturacao e hipercapnia
durante o sono ndo REM,; outros, a precipitagéo
da hipoventilagédo alveolar quando o controle
voluntario estad diminuido (sono) com a
capacidade de normalizar a PO, por ventilagao
voluntaria enquanto acordado (com térax e
anatomia pulmonar normais) (1,2,5,6).
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Tabela 1. Sintomas apresentados por paciente diagnosticado com maldigcdo de Ondina no Hospital de

Clinicas de Porto Alegre, 2001

Sinais e sintomas do paciente

Estruturas envolvidas

Sindrome bulbar medial (oclus&o das artérias vertebral, basilar
inferior ou ramos).

No lado oposto a leséo: paralisia dos membros, poupando face;
déficit tatil e proprioceptivo.

Sindrome bulbar lateral (oclusao de qualquer um de cinco vasos:
vertebral, cerebelar inferior posterior ou superior, média, ou artérias
bulbares laterais inferiores).

No mesmo lado da les&o: ataxia, com tendéncia & queda para o
lado da leséo; vertigem, nauseas e vémitos; disfagia; rouquidéo;
diminuicdo do reflexo nauseoso; bradicardia.

No lado oposto a leséo: déficit sensitivo (dor e temperatura).

Sindrome bulbar unilateral total ou sindrome pontobulbar lateral
(oclusao da artéria vertebral).

Combinacao das sindromes bulbares medial e lateral.
Sindrome da artéria basilar.

Combinagao das varias sindromes do tronco encefélico e daquelas
relacionadas aos vasos que emergem na distribuicao da artéria
cerebral posterior. Sensibilidade intacta na presenca de paralisia

Trato piramidal; lemnisco medial.

Incertas: corpo restiforme, hemisfério
cerebelar, fibras olivocerebelares, trato
espinocerebelar. Nucleo vestibular e
suas conexoes. Fibras dos nervos
cranianos IX e X.

Trato espinotalamico.

Lemnisco medial, trato espinotalamico
e nucleo talamico.

guase total (sob forma de acidente isquémico transitorio).

No nosso caso, 0s aspectos clinicos e
a topografia da lesdo reforcam a hipétese
de MO. A conduta costuma ser expectante,
j& que muitos pacientes melhoram a curto
prazo (1,8). Para os que permanecem com
a sindrome, o tratamento pode ser farma-
coldgico ou de suporte. O objetivo do primeiro
€ a ativacao dos nucleos respiratdrios
remanescentes por inducdo de acidose
metabédlica. Trazodone, clomipramina,
medroxiprogesterona, tiroxina, cafeina,
acetazolamida e protriptilina tém tido espago
no arsenal terapéutico (3-5). As opcdes
do tratamento de suporte sdo a traque-
ostomia com ventilacdo mecanica assistida
e marca-passo diafragmético em pacientes
com nervos frénicos viaveis (2,8,9). O
prognéstico é variado, dependendo da
topografia especifica da lesdo. A evolucao da
doenca se caracteriza pela imprevisibilidade
da recuperacéo (1,3,5).
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