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Para os portadores de Distrofia Muscular tipo Duchenne (DMD) e Distrofia Muscular
tipo Becker (BMD) a anestesia apresenta um grande risco, quer devido ao estado
fisiopatoldgico do sistema cardiaco e respiratorio provocado pela propria doen-
ca, quer devido ao uso de determinados farmacos utilizados para a anestesia que
podem vir a desencadear processos patoldgicos perigosos. Por outro lado, a sobre-
vivéncia dos portadores de DMD aumentou consideravelmente nos dltimos anos
levando a uma maior necessidade de procedimentos cirdrgicos que necessitam de
anestesia ou sedacao.

As sugestdes a sequir sdo uma atualizacdo da realidade destes portadores de DMD
e BMD e resultam das recomendacdes sobre anestesia e cuidados perioperatorios
dos individuos com doencas neuromusculares. Tais recomendacdes surgiram du-
rante a Consensus Conference realizada em Turim (Itdlia) no més de Outubro de
2011, organizada com o apoio de SIAARTI (Societa Italiana di Anestesia, Analgesia,
Rianimazione e Terapia Intensiva) e de AIM (Associazione Italiana Miologia) e publi-
cadas recentemente na revista cientifica Minerva Anestesiological.




0 grau de evidéncia e a forca de tais recomendacdes foram expressos utilizando a
abordagem GRADE?,

Esta coletanea de sugestdes sobre a anestesia e 0s cuidados perioperatorios em
relacdo aos portadores de DMD e BMD subdivide-se em trés partes: avaliacdo e
cuidados pré-operatorios, cuidados intraoperatorios e cuidados pos-operatorios.

AVALIACAO E CUIDADOS PRE-OPERATORIOS

- Todos os portadores de DMD e BMD, suspeita ou comprovada, estdo sujeitos a
alto risco de rabdomidlise aguda e hipertermia maligna'.

- Para todos os portadores de DMD e BMD é altamente recomendada uma ava-
liacdo recente da funcdo respiratoria (RX torax, espirometria, pico de fluxo de tosse,
Sa0,, EGA se Sa0, em ar ambiente < 95%, estudo respiratério noturno que identi-
fique sinais/sintomas de apneias do sono ou hipoventilagdo noturna), mesmo em
doentes assintomaticos, com vista a avaliar o risco de complicacdes respiratérias e
a necessidade de cuidados especificos perioperatdrios e pds-operatorios'.

Perante a impossibilidade de completar o diagnéstico ao domicilio, justifica-se o
internamento pré-operatorio.

- Todos os portadores de DMD e BMD com capacidade pulmonar limitada e/ou




com tosse ineficaz (ver tabela 1), deveriam ser orientados para o uso da ventilacdo
nao invasiva e/ou a tosse assistida, manual ou mecanica, no periodo pré-operatdrio.
Deveriam, ainda, ser acompanhados com tais técnicas durante o periodo intraope-
ratdrio em caso de anestesia loco-regional ou de sedacdo, e sempre no periodo
pos-operatdrio'. Existem algumas condicdes clinicas (pneumotdrax ndo drenado,
enfisema bolhoso, barotrauma pulmonar pregresso, reincidéncia de pneumotdrax,
cardiopatia severa, hipertensdo intracraniana) para as quais o uso da maquina de
tosse requer uma avaliacdo atenta da relacdo risco-beneficio e no caso de utiliza-
¢do, aconselha-se aplicar pressdes mais baixas, fazer observacdo clinica rigorosa e
monitorizagdo instrumental.

- 0 treino para o uso da ventiloterapia e da maquina de tosse requer um prazo
que varia de acordo com o doente. Exceto no caso de urgéncias, é necessario com-
provar a eficiéncia do treino antes do procedimento cirdrgico




TABELA 1. Sinais de disfuncdo respiratéria acentuada que necessitam de acompanhamento
intraoperatdrio e/ou pés-operatério

DISFUNCAO RESPIRATORIA TERAPEUTICA

Sinais de capacidade pulmonar limitada (1 ou mais dos sequintes):

Capacidade vital forcada <50% (60% na crianca) do previsto
somente se o doente puder realizar um exame fiavel

Hipercapnia diurna (PaC0,>45mmHg’)

Hipercapnia noturna acentuada (ETCO, ou PtcCO,=50mmHg em
mais de 10% do sono ou PtcCO,=50mmHg pelo menos durante 5
minutos consecutivos*)

Dessaturacdes noturnas acentuadas (Sp02 <90% em mais de 10% Treino para a
do sono ou Sp02 <90% pelo menos durante 5 minutos consecutivos HarSA oS
ou>4 eventos de Sp0, <92% ou queda de Sp0, de minimo 4% para ven.tllage?o hag
cada hora de sono?) Invasiva

Apneias do sono acentuadas (desconhecemos a existéncia, de um
valor de cut off em termos de AHI. Para os portadores de Distrofia
Muscular tipo Duchenne alguns autores aconselham iniciar com
ventilacdo ndo invasiva se AHI for >10“ Outros autores aconselham
adiar o procedimento cirtrgico eletivo apds o treino com CPAP no
caso de doentes de alto risco")




TABELA 1. Sinais de disfuncdo respiratdria acentuada que necessitam de acompanhamento
intraoperatdrio e/ou pés-operatério

DISFUNCAO RESPIRATORIA

TERAPEUTICA

Sinais de tosse ineficaz (1 ou mais dos sequintes):

@ Pico de fluxo da tosse<270 I/min (adulto-
adolescente somente se o doente puder fazer
um exame fidvel)

‘ MEP<60 cmH20 somente se o doente
puder fazer um exame fidvel

‘ Critérios anamnésticos para criancas

Treino para a tosse assistida,
manual e/ou mecanica

pressdo expiratoria maxima; AHI, indice apneias hipopneias

Legenda: ETC0,, PCO, de fim expiracdo; PtcC0,, PCO, transcutanea; Sp0,, saturagdo em 0, com oximetro de pulso; MEP,




- Todos os portadores de DMD e BMD tém um potencial comprometimento do
aparelho cardiovascular (a miocardiopatia dilatada é a disfuncdo mais frequente
do coracdo, mas também podem ocorrer distlrbios da conducdo e arritmias). Por
esta razdo deve-se realizar uma avaliacdo criteriosa da funcionalidade do sistema
cardiaco (ECG e ecocardiograma em todos estes doentes; ECG Holter se em presen-
ca de sinais ou sintomas de arritmias) e aprimoramento do tratamento cardioldgi-
co antes de administrar anestesia ou sedacdo’.

- A avaliacdo da funcionalidade do sistema respiratério e do sistema cardiaco
ndo deverd superar um ano. Convém repetir a avaliacdo de acordo com o grau de
comprometimento do 6rgdo e com o quadro clinico do doente.

- Para todos os portadores de DMD que apresentam disfuncdes relevantes do
coracdo, é necessario que durante a monitorizacdo intraoperatoria e pés-operato-
ria seja pelo menos realizada a mensuracdo cruenta da pressdo arterial e da pres-
sdo venosa central'. Perante graves alteracdes da fracdo de ejecdo, aconselha-se
uma monitorizacdo do débito cardiaco.

- 0 estado nutricional devera ser otimizado antes do procedimento cirdrgico
pois, em caso de malnutricdo, a cicatrizacdo das feridas cirlrgicas poderd ser
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comprometida e a malnutricdo podera afetar ainda mais a eficiéncia da respiracdo
e da tosse'.

- Nos doentes submetidos a tratamento reqular com esteroides € preciso ava-
liar cuidadosamente a necessidade de administrar cortisona no intraoperatorio
para prevenir uma insuficiéncia suprarrenal aguda'>®.

- Durante a avaliacdo pré-anestésica deverd ainda ser levada atentamente em
conta a possibilidade de ter dificuldades durante a intubacdo, pois os portadores
de DMD, principalmente, podem apresentar uma reducdo da amplitude bucal, ma-
croglossia ou restricdes de mobilidade cervical. Nestes casos, a intubacdo devera
ser realizada considerando as diretrizes que descrevem a gestdo de vias aéreas
dificeis em adultos’ e criancas®.

- Nos portadores de DMD e BMD pode ser dificil garantir um acesso venoso
adequado. A cateterizacdo de uma veia periférica profunda do braco pode ser
facilitada com o auxilio de ecografia. Ainda assim, se for necessaria uma aborda-
gem venosa central, a técnica de cateterizacdo venosa central ecoguiada é con-
siderada a técnica preferencial, quer o cateter central seja introduzido numa veia
periférica do braco, quer numa veia centrall.




- E sempre muito importante conversar com o doente e com a sua familia a
respeito do risco/beneficio do procedimento cirdrgico proposto'.

CUIDADOS INTRAOPERATORIOS

- Evitar sempre o uso de anestéticosinalatdrios halogenados e da succinilcolina
nos portadores de DMD e BMD.

- No caso de dificuldades do ac@so, alguns Autores’® consideram
sequra a administracdo, por breves periodes; de uma anestesia inalatéria mesmo
em portadores de DMD e BMD. Todavia, 0s participantes a Consensus Conference

de Turim recomendam, neste caso, 0 uso de ketamina via intramuscular ou via
oral'.

- Em todos os portadores de DMD e BMD para os quais se deve evitar o0 uso
de anestéticos inalatdrios halogenados, a anestesia geral deve ser realizada com
farmacos via endovenosa (anestesia venosa total, AVT)'.

- Emtodos os portadores de DMD e BMD a utilizacdo de drogas adespolarizantes
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poderd provocar um bloqueio neuromuscular prolongado, portanto, quando for
possivel, 0 uso destas drogas devera ser evitado', caso contrdrio, a dose deverd
ser reduzida e titulada em funcdo da necessidade, a funcdo neuromuscular
monitorizada constantemente e no fim da anestesia o efeito da droga devera ser
revertido’. 0 uso de sugammadex nos portadores de DMD e BMD elimina o risco de
paralisia muscular pés-operatoria residual™®.




CUIDADOS POS-OPERATORIOS

- Se no pés-operatdrio os portadores de DMD e BMD apresentarem um ou mais
dos disturbios a sequir, é necessario internd-los na unidade de cuidados intensivos:

e Comprometimento cardiaco severo

e (Capacidade pulmonar limitada (ver tabela 1)
e Tosse ineficaz acentuada (ver tabela 1)

e Degluticdo comprometida

e Administracdo intraoperatdria de blogueadores neuromusculares (a ndo ser
se foi administrado sugammadex no fim da anestesia)

e Perfusdo via endovenosa de morfina no pds-operatorio para o controlo da dor’

- 0 controlo adequado da dor com fins analgésicos no pos-operatdrio é
fundamental para prevenir a hipoventilacdo, principalmente ap6s cirurgia
tordacica, abdominal alta ou espinhal'.
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- Todos os portadores de DMD submetidos a ventiloterapia domicilidria,
deverdo continuar com a ventiloterapia apds o procedimento cirtrgico'.

- Todos os portadores de DMD e BMD que apresentam uma capacidade
pulmonar limitada e/ou tosse ineficaz deverdo ser extubados aplicando um
protocolo que prevé a utilizacdo de ventilacdo ndo invasiva e de tosse assistida,
manual ou mecanica, logo apds a extubacdo. Com este protocolo a extubacdo

é realizada somente apds obter o perfeito controlo das secre¢des bronquicas e
guando o valor de oxigenacdo em ar ambiente for normal (Sa0, >95%) ou igual ao
valor pré-operatorio*?.

- Em portadores de DMD e BMD cuja capacidade pulmonar é limitada e/ou
com tosse ineficaz, € necessario monitorizar adequadamente os niveis de CO,,
principalmente se ndo forem ventilados em ar ambiente (Fi0, >0,21)1.




CONCLUSOES

Os portadores de DMD e BMD estdo sujeitos a alto risco de complicacdes

intraoperatdrias e pds-operatorias. Estes doentes, antes, durante e apds cada

procedimento cirlrgico que necessite de anestesia geral ou de sedacdo, devem

ser monitorizados com intervencdes mais agressivas e pluridisciplinarmente.

Os cuidados deverdo ser prestados em hospitais com uma grande experiéncia em

doencas neuromusculares, que disponham de equipamentos especificos e equipa
de profissionais sempre a disposicdo.
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