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RESUMO

Bisinotto FMB, Fabri DC, Calgado MS, Perfeito PB, Tostes LV, Sousa
GD — Anestesia para Colecistectomia Videolaparoscépica em Pa-
ciente Portador de Doenga de Steinert. Relato de Caso e Revisédo
de Literatura.

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: As distrofias mioténicas sao doen-
cas neuromusculares de transmissao autossémica dominante. Den-
tre elas, a distrofia mioténica tipo 1 (DM1), ou doenca de Steinert, é a
mais comum no adulto e, além do envolvimento muscular, apresenta
manifestagées sistémicas importantes. A DM1 representa um desafio
para o anestesiologista. Os pacientes apresentam maior sensibilida-
de as drogas anestésicas e complicagbes, principalmente cardiacas
e pulmonares. Além disso, ha a possibilidade de apresentarem hiper-
termia maligna e crise mioténica. Descreveu-se o caso de um pacien-
te que teve complicagdo pulmonar importante apds ser submetido a
anestesia geral.

RELATO DO CASO: Paciente de 39 anos, portador de DM1, foi sub-
metido a anestesia geral para colecistectomia videolaparoscdpica. A
anestesia foi venosa total com propofol e remifentanil e rocurénio.
O procedimento cirurgico de 90 minutos ndo apresentou intercor-
réncias, mas apos a extubagdo o paciente apresentou insuficiéncia
respiratdria e crise mioténica, que tornou a intubacao traqueal impos-
sivel. Utilizou-se a mdscara laringea, que possibilitou a oxigenagdo
adequada, e a ventilagdo mecénica foi mantida até a recuperagdo
total da atividade respiratoria. Evolugdo ocorreu sem outras compli-
cacoes.
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CONCLUSOES: A DM1 é uma doenca que apresenta varias pecu-
liaridades para o anestesiologista. O conhecimento minucioso do seu
envolvimento sistémico, associado a acao diferenciada das drogas
anestésicas nesses pacientes, proporcionard um ato anestésico-
cirdrgico mais seguro.

Unitermos: DOENCAS, Muscular: distrofia miotonica; CIRURGIA,
Abdominal: colecistectomia; COMPLICACOES, Pés-Operatérias: in-
suficiéncia respiratéria

SUMMARY

Bisinotto FMB, Fabri DC, Calgado MS, Perfeito PB, Tostes LV, Sousa
GD — Anesthesia for Videolaparoscopic Cholecystectomy in a Patient
with Steinert Disease. Case Report and Review of the Literature.

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Myotonic dystrophies are auto-
somal dominant neuromuscular diseases. Among them, myotonic dys-
trophy type 1 (MD1), or Steinert disease, is the most common in adults,
and besides muscular involvement it also has important systemic mani-
festations. Myotonic dystrophy type 1 poses a challenge to the anesthe-
siologist. Those patients are more sensitive to anesthetics and prone to
cardiac and pulmonary complications. Besides, the possibility of devel-
oping malignant hyperthermia and myotonic episodes is also present.

CASE REPORT: This is a 39-year old patient with DM1 who underwent
general anesthesia for videolaparoscopic cholecystectomy. Total intra-
venous anesthesia with propofol, remifentanil, and rocuronium was the
technique chosen. Intercurrences were not observed in the 90-minute
surgical procedure, but after extubation, the patient developed respira-
tory failure and myotonia, which made tracheal intubation impossible. A
laryngeal mask was used, allowing adequate oxygenation, and mechani-
cal ventilation was maintained until full recovery of the respiratory func-
tion. The patient did not develop further complications.

CONCLUSIONS: Myotonic dystrophy type 1 presents several parti-
cularities to the anesthesiologist. Detailed knowledge of its systemic
involvement along with the differentiated action of anesthetic drugs in
those patients will provide safer anesthetic-surgical procedure.

Keywords: COMPLICATIONS, Postoperative: respiratory failure;

DISEASES, Muscular: myotonic dystrophy; SURGERY, abdominal:
cholecystectomy.

INTRODUCAO

A distrofia mioténica (DM) € uma doenga neuromuscular co-
nhecida como doenga de Steinert e é a forma de distrofia
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muscular mais frequente no adulto. Foi descrita pela primeira
vez simultaneamente em 1909 por Batten e Gibb na Inglater-
ra e por Steinert na Alemanha, que publicaram varios casos
de pacientes com DM pertencentes a uma mesma familia .
A DM é causada por uma expansdo anormal da sequéncia
do trinucleotideo (citosina-timina-guanina) encontrada no cro-
mossomo 19. E transmitida geneticamente (autossémica do-
minante) e a expressao fenotipica é muito variavel 2.

A incidéncia estimada é um em 8.000 nascimentos e a sua
prevaléncia mundial varia de 2,1 a 4,3/100.000 habitantes
3. A doencga caracteriza-se pela presenca da miotonia, que
€ a contragao persistente do musculo ap6s uma contragao
voluntaria. E uma doenga multissistémica e pode apresentar
complicagdes graves. Os anestesiologistas devem ter conhe-
cimento das manifestagdes clinicas dessa doencga para que
uma anestesia apropriada e segura possa ser fornecida para
esse grupo de pacientes quando submetidos a procedimentos
cirdrgicos. O presente trabalho teve por objetivo apresentar o
caso de um paciente portador de DM submetido a colecistec-
tomia sob anestesia geral, abordando a conduta anestésica,
e em seguida rever a literatura sobre o assunto.

RELATO DO CASO

Paciente de 39 anos, 68 kg, masculino, vendedor, com diag-
noéstico de DM1 e colelitiase, foi programado para colecistecto-
mia por videolaparoscopia. Foi submetido a avaliagdo no am-
bulatério de pré-anestésico. Apresentava histéria de fraqueza
muscular desde os nove anos de idade, mas o diagndstico de
DM foi feito aos 34 anos quando apresentou quadro de disfagia
importante, refluxo gastroesofagico e catarata. Nao apresenta-
va antecedentes anestésicos. Utilizava como medicagdo aloe
vera. Quanto aos antecedentes familiares, a mae faleceu aos
50 anos de idade devido a complicagdes da DM e cinco irmaos
apresentavam a doenca (trés mulheres e dois homens). Pai de
cinco filhos, quatro meninos sadios e uma menina portadora
da DM. Ao exame fisico apresentava facies tipica (Figura 1),
com logoftalmia e calvicie frontal, dificuldade de degluticdo que

Figura 1 — Facies do paciente portador de Doenca de Steinert
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Figura 2 — Hipotrofia dos membros inferiores

prejudicava a fala (disfonia), hipotrofia da musculatura distal
dos membros inferiores e superiores (Figuras 2 e 3) e mio-
tonia das maos (dificuldade de relaxamento das maos apds
uma contragdo). Clinicamente nao apresentava alteragéo car-
diorrespiratéria. O teste de Mallampati era classe IV. Exames
laboratoriais normais, exceto a CK-NAC de 271,0 U.L"" (valo-
res normais para homens entre 24 e 204 U.L"). O eletrocar-
diograma mostrava bloqueio de ramo esquerdo, extrassistoles
ventriculares isoladas, sobrecarga ventricular esquerda e alte-

Figura 3 — Hipotrofia dos membros superiores
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ragOes difusas da repolarizagédo ventricular. O raio X de térax
e o ecocardiograma foram normais. Foi avaliado pelo cardio-
logista, que liberou o procedimento anestésico-cirurgico e nao
foi prescrita nenhuma medicacgéo cardioldgica. Foi classificado
como estado fisico ASA 3. O paciente recebeu ranitidina (150
mg) e metoclopramida (10 mg) 90 minutos antes da cirurgia
e nenhuma medicacgao pré-anestésica foi utilizada. A aneste-
sia geral foi induzida com midazolam (5 mg), remifentanil (100
Hg), propofol (100 mg) e rocurdnio (50 mg), o paciente foi in-
tubado com a técnica de sequéncia rapida e, em seguida, foi
introduzida a sonda orogastrica com aspiragao. A anestesia foi
mantida com O, e ar medicinal a 50%, propofol (100 pg.kg™.
min') e remifentanil (0,15 pg.kg'.min') em infuséo continua. A
monitorizagdo constou de oximetria de pulso, presséo arterial
nao invasiva, eletrocardiograma, capnografia, monitorizacao
do relaxamento muscular, utilizando o adutor do polegar com
a sequéncia de quatro estimulos e temperatura corporal. A ci-
rurgia foi realizada por videolaparoscopia com a insuflacéo de
gas carbbnico para a realizagdo do pneumoperitdnio, sendo
que a pressao intra-abdominal néo ultrapassou 15 mmHg. A
hemostasia foi facilitada com a utilizagdo de bisturi elétrico. A
temperatura corporal foi mantida com a utilizacdo de manta
térmica. Trinta minutos antes do término previsto o paciente
recebeu tramadol (100 mq) via subcutanea, dipirona (2 g) e ce-
toprofeno (100 mg) venosos. O procedimento cirdrgico foi com-
pletado em 90 minutos, sem intercorréncias. Nesse momento
0 paciente ndo apresentava nenhuma resposta muscular na
sequéncia de quatro estimulos. Aguardou-se o aparecimento
de pelo menos uma resposta, cerca de 20 minutos, quando o
mesmo foi descurarizado com atropina (1,0 mg) e prostigmina
(2,0 mg). Em seguida, apresentava as quatro respostas iguais
na sequéncia de quatro estimulos e respondia a comando ver-
bal de abrir os olhos e a boca. No entanto, ndo apresentava
padrao respiratério satisfatorio. A consciéncia foi se recupe-
rando e o paciente reagiu a presenca da canula de intubacao
e foi extubado. Apresentava saturacdo de 98% na oximetria
de pulso, mas em cerca de 5 minutos apresentou queda pro-
gressiva na saturacdo de oxigénio e nao respondia com me-
lhora da atividade respiratéria. Evoluiu com extremidades frias
e ciandticas, hipertonia muscular, inconsciéncia e dificuldade
de ventilagcdo sob mascara facial. A intubagéo traqueal foi im-
possivel devido a hipertonia generalizada. Nesse momento foi
colhido sangue para realizacdo de gasometria e dosagem de
eletrdlitos. Utilizou-se entdo a mascara laringea, que permitiu a
ventilacdo e oxigenacdo adequadas. A gasometria revelou aci-
dose importante (pH = 7,17, PaCO, = 77,9 mmHg, PO, = 125,3
mmHg, HCO;=28,2 mEq.L"!, excesso de base = -2,3), porém
nao houve altera¢des na dosagem de eletrdlitos. Diagnosticou-
se entdo a presenca de crise miotbnica, que foi tratada com
midazolam (5 mg), e a ventilagdo controlada foi mantida com
a mascara laringea. O paciente foi transferido para a sala de
recuperacdo pods-anestésica, devido a falta de leito na UTI. A
recuperagdo da consciéncia ocorreu lentamente, enquanto
ele era mantido em ventilagéo artificial. A retirada da masca-
ra laringea ocorreu apds cinco horas, sem intercorréncias. O
paciente foi transferido para a enfermaria e recebeu alta hos-
pitalar em trés dias.
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DISCUSSAO E REVISAO DE LITERATURA

As distrofias musculares sao um grupo de doencas heredita-
rias caracterizadas por fraqueza muscular progressiva. Existem
varios critérios de classificagdo, baseando-se na transmissao
genética, na idade de inicio dos sintomas, na distribuicdo dos
musculos envolvidos e na velocidade de progressao.

No inicio dos anos 90, foi identificada a muta¢dao no cromos-
somo 19 para a primeira forma da doenca identificada geneti-
camente e classificada como distrofia muscular tipo 1 (DM1),
ou doenca de Steinert 4. Em 1994, uma doenga semelhante
foi identificada e chamada de miopatia mioténica proximal
ou distrofia miotonica tipo 2 (DM2). Atualmente, DM1 refere-
se as formas da doenca relacionadas ao cromossomo 19 e
DM2 as novas doencas geneticamente distintas. A alteracao
genética na DM1 é vista como uma sequéncia repetida das
bases nitrogenadas citosina (C), timina (T) e guanina (G) de
variavel comprimento, onde o tamanho da sequéncia repetida
esta correlacionado com os sintomas clinicos da doenga. E
herdada de forma autossdmica dominante e, na maioria dos
casos, o0 gene é herdado da mae, mas ha um limitado nimero
onde a transmissao se faz pelo lado paterno. Embora exista
uma forma neonatal, a maioria dos pacientes com DM1 tem
inicio dos sintomas no inicio da idade adulta.

A doenca se caracteriza pelo acometimento muscular e va-
rias manifestagdes sistémicas associadas. O prognéstico da
doenca é condicionado principalmente pelas repercussoes
cardiacas e respiratérias.

O envolvimento muscular: A miotonia ocorre em varias do-
encas neuromusculares. O termo descreve uma contragao
persistente do musculo observada apds cessar a contragao
voluntaria ou o seu estimulo. O paciente néo é capaz de rela-
xar o musculo apds o seu uso. Inicialmente, o0 acometimento
muscular se manifesta por uma miotonia e atrofia predomi-
nantemente distal nos membros, mas pode afetar igualmente
os musculos da face (musculos facial e temporal), os muscu-
los laringeos e os respiratérios. Ela ocorre devido a uma alte-
racao intrinseca do musculo e ndo do nervo periférico ou da
juncédo neuromuscular. Isto é demonstrado pelo fato de que
a miotonia nao é abolida pelos bloqueios de nervos periféri-
cos ou pela utilizacdo de relaxantes neuromusculares. Seu
mecanismo ainda ndo esta totalmente esclarecido. Algumas
evidéncias sugerem que a les@o ocorre nos canais de cloro
ou sédio da membrana muscular. Uma completa inativagéo
do canal de sddio e um aumento na atividade dos canais de
potéssio calcio-ativados sao sugeridos como fatores contri-
buintes para o aumento da excitabilidade e susceptibilidade
a miotonia na DM 5. Alternativamente, também pode ocorrer
uma redugdo dramatica na condutancia transmembrana do
cloro. O envolvimento primario dos nervos periféricos tam-
bém é motivo de controvérsia e alguns autores sugerem que
a fraqueza e a distrofia muscular sdo consequéncia de uma
polineuropatia °.

O envolvimento cardiaco: Principalmente representado pela
deterioracéo do sistema de condug¢do do coracdo, taquiarrit-
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mias, cardiomiopatia e doencas valvulares 7. O defeito de con-
ducao mais frequente em pacientes com DM1 é o blogueio
atrioventricular de primeiro grau com prolongamento do inter-
valo PR e esta presente no ECG em mais de 40% dos pacien-
tes. A disritmia mais comum é de origem atrial, mas taquicar-
dia ventricular mono ou polimorfica pode existir. O retardo na
conducgéao através do feixe de His pode levar ao aparecimento
de disritmias graves através do fendmeno de reentrada. Sérios
disturbios de ritmo, como taquicardia ventricular fatal, podem
surgir precocemente em pacientes com a forma congénita ou
infantil de DM, assim como em adolescentes assintomaticos,
com pouco ou nenhum sinal da doenca. Eles podem apresen-
tar parada cardiaca subita relacionada principalmente ao exer-
cicio fisico 8. A insuficiéncia cardiaca esta presente em uma
propor¢ao importante dos pacientes, mas nao € clinicamente
aparente devido a limitada capacidade fisica. Isso torna impor-
tante a realizacdo do ecocardiograma na tentativa de quanti-
ficar o comprometimento da funcé@o cardiaca. As lesdes car-
diacas sa@o progressivas e podem evoluir para outras formas
mais graves de modo mais rapido do que a propria evolugao
da doenga muscular por si e, neste caso, ha pouca correlagcao
entre a gravidade da doenga cardiaca e a doenga muscular es-
quelética. Portanto, sdo pacientes que devem ter um acompa-
nhamento continuo e atencédo especial para as manifestacdes
cardiovasculares, de modo a se tomar a melhor deciséo para
o tratamento e em especial para a escolha da técnica e das
drogas anestésicas.

O acometimento pulmonar: As complicagdes pulmonares
sao multifatoriais e causas frequentes de morbimortalidade
na DM. Os pacientes apresentam fraqueza da musculatura
respiratoria, disturbios no controle central da respiragdo com
alteragéo nos mecanismos ventilatérios, levando a uma hi-
poventilacao global, microatelectasias e redu¢ao na compla-
céncia pulmonar. Ha uma redugao da resposta ventilatoria
ao gas carbdnico, que pode ser de origem central ou atribu-
ida a reducgéo da forga contratil do diafragma °. Essa funcao
fica ainda mais comprometida nas cirurgias abdominais su-
periores. Varios estudos sugerem que os mecanismos de
controle central da respiracdo sdo anormais nos pacientes
portadores de DM 10, A hipercapnia cronica é um achado
comum e pode ocorrer mesmo com minimos sinais de fra-
queza muscular periférica. Paralelamente a hipoventilacao,
0s pacientes apresentam sonoléncia diaria, que também
nao esta relacionada com os sintomas de fraqueza muscu-
lar, mas pode ser devida a alteragcdes no centro respiratorio
ou a disturbios do sono, caracterizados principalmente pela
presenca de apneia do sono de origem central ou obstrutiva.
A fraqueza muscular pode afetar o diafragma e os outros
musculos respiratérios, levando a dificuldade para tossir e a
reducdo da capacidade residual funcional. Também contri-
bui para as complicagcbes respiratérias a fraqueza da mus-
culatura abdominal, que, apesar de apresentar um trabalho
aumentado durante a respiracéo, € ineficiente para melhorar
0s parametros ventilatérios. Ha aumento da sensibilidade a
agentes sedativos e anestésicos.
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As manifestacoes gastrintestinais: Estdo presentes em
80% dos pacientes e séo consideradas importantes para a
qualidade de vida dos pacientes com DM. Os sintomas mais
frequentes s&o: nauseas, vomito, disfagia e saciedade preco-
ce (devido a reducdo do tempo de esvaziamento gastrico) e
refluxo gastroesofagico ''. Tanto a fraqueza miopatica como
a miotonia, encontradas nos musculos orofaringeos, tém
grande importéancia na disfuncéo durante as fases oral e farin-
gea da degluticdo nos pacientes com DM 2. Colelitiase € um
achado frequente devido a um aumento do tonus do esfincter
da vesicular biliar. Os testes de fungéo hepatica sdo anormais
por razdes ainda nao esclarecidas 2.

O envolvimento enddcrino: Pode incluir hipotireoidismo,
hipogonadismo, distubios na secre¢cao do horménio do cres-
cimento, anormalidades no metabolismo da glicose e insulina
(frequentemente associados ao diabetes mellitus clinico) 1°.
Infertilidade pode ocorrer em pacientes assintomaticas.

O sistema nervoso central: Em termos de personalidade,
os disturbios de comportamento foram notados nas primeiras
descrigcbes, mas até os anos 80 poucos foram os relatos e séo
geralmente relacionados a severidade do comprometimento
muscular. S&o manifesta¢gdes comuns nos pacientes com DM
o comportamento obsessivo-compulsivo, passivo-agressivo
e uma personalidade apatica e depressiva. Retardo mental
ocorre em 60% das formas congénitas, que se apresentam
com severo comprometimento em todas as medidas gerais
de inteligéncia. Ja as formas cléssicas, juvenil e adulto, de-
senvolvem um declinio cognitivo, que caracteriza um quadro
de deméncia. As alteragbes na personalidade, motivacédo e
afeto podem resultar em isolamento social '4-16.

Planejamento anestésico e fatores perioperatdrios asso-
ciados com o desenvolvimento da crise miotonica
Numerosas precaugdes devem ser tomadas durante a anes-
tesia e também no periodo pds-operatério nos pacientes com
doenca de Steinert, a fim de evitar as complicagdes ja co-
nhecidas. O aparecimento de uma crise miotdnica constitui
grande problema para a anestesia, pois, em caso de acome-
timento dos musculos laringeos e respiratérios, a intubacao
pode se tornar dificil ou até impossivel 7. Os fatores poten-
cialmente desencadeantes s&o a cirurgia, hipotermia, tre-
mores, estimulagao elétrica ou mecénica antes, durante, ou
apos a cirurgia, certos medicamentos (clofibrato, propranolol,
potassio) e agentes anestésicos como a succinilcolina e os
anticolinesterasicos 8. Seu tratamento é, antes de tudo, pre-
ventivo, evitando-se todos os fatores desencadeantes. Um
protocolo de anestésicos seguros necessita ser adotado. O
uso do bisturi elétrico deve ser evitado. A monitorizagéo da
temperatura corporal deve ser rigorosa para minimizar o risco
de tremores.

A técnica anestésica de escolha permanece incerta. Quando
possivel, a técnica anestésica preferencial é o bloqueio do
nervo periférico ou do neuroeixo '°. Quando a anestesia geral
é indicada, varios cuidados devem ser tomados durante todas
as suas etapas. Na indugéo anestésica, o tiopental apresen-
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ta uma contraindicagéo relativa em decorréncia dos efeitos
depressores respiratérios mais prolongados. O propofol tem
sido utilizado tanto para a indugéo anestésica quanto para a
manutencdo, mas também pode apresentar problemas. Ha
relatos na literatura de alteracdo na sensibilidade, podendo
estar aumentada ou reduzida em pacientes com DM e, con-
sequentemente, o célculo da dose pode ser dificil 20-21,
Embora ndo existam casos relatados na literatura de uma
relacdo direta entre DM e hipertermia maligna, os relaxan-
tes musculares despolarizantes apresentam um problema
particular, pois podem apresentar efeitos imprevisiveis 2. A
succinilcolina parece apresentar efeito duplo em pacientes
mioténicos. Pode bloquear a transmissédo neuromuscular de
"maneira normal’, mas também pode agir diretamente no
musculo, causando contragdo e hiperpotassemia suficiente
para levar a parada cardiaca. Além disso, pode provocar uma
resposta miotdnica generalizada, resultando em dificuldade
de intubacéo traqueal e ventilagdo 23. Recomenda-se, entéo,
que se evite a utilizacao de succinilcolina nos pacientes porta-
dores de distrofia miotdnica, apesar de haver na literatura al-
guns relatos de administracéo dessa droga em pacientes com
DM em situagcbes de emergéncia sem maiores complicagoes
24, Como a miotonia é causada por um defeito primario na
musculatura, a utilizacdo dos agentes adespolarizantes nao
abole a contracdo generalizada.

Os bloqueadores neuromusculares adespolarizantes tém um
efeito prolongado imprevisivel nos pacientes do DM e os ca-
sos reportados na literatura sugerem uma redugéao da dose
e a utilizacdo de farmacos de acao intermediaria, particular-
mente o atracurio 2225, Nish e col. 26 calcularam a dose efetiva
para 50% e 90% do bloqueio neuromuscular (EDsq € EDg,
respectivamente) com o vecurbnio para os musculos orbi-
cular, adutor do polegar e flexor do halux em uma paciente
portadora de DM e submetida a anestesia geral com mascara
laringea e manutencédo com propofol, 6xido nitroso e fentanil.
Encontraram a ED5, para os musculos orbicular, adutor do po-
legar e flexor do halux a dose de 7,77 (3,10-16,8); 28,3 (20,7-
43,3) e 29,5 (11,0-85,6) pg.kg-', respectivamente (p < 0,01),
e o calculo da EDy, foi 35,7 (14,8-66,5); 51,8 (29,3-145,0) e
50,6 (5,29-642,0) pg.kg-!, respectivamente (p < 0,01), indi-
cando um marcado aumento da sensibilidade somente para
o musculo orbicular. Outros autores 27 também ja haviam de-
monstrado aumento na sensibilidade muscular ao vecurdnio,
principalmente nos musculos da face. Estes farmacos néo al-
teram a tensdo muscular provocada pela hiperexcitabilidade
da membrana muscular na miotonia e pela exaustdo metabd-
lica na hipertermia maligna. E incerto se a administracdo ou
nao de anticolinesterasicos induz a crise mioténica, embora
existam relatos de reacao imprevisivel a sua administragao 2.
Ha um aumento da sensibilidade também aos opioides, que
devem ter a sua dose diminuida 2°.

Em relacdo a utilizagcdo de anestésicos halogenados, ainda
h& um questionamento sobre se todas as formas de miopa-
tias sdo associadas com um risco aumentado de hipertermia
maligna (HM). Em 2004, foi reconhecido que cerca de 50%
dos pacientes identificados como suscetiveis a hipertermia
maligna, através do teste da contratura muscular, tinham mu-
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tagdes do receptor rianodina, responsavel por esse quadro C.
Varios estudos tém revelado que 30% a 50% dos individuos
susceptiveis a hipertermia maligna apresentam-se com alte-
racdes miopatoldgicas 3'.

Takhar e col. ' descreveram um caso de colecistectomia
videolaparoscopica utilizando-se alfentanil, propofol e se-
voflurano e 6xido nitroso, sem a utilizagdo de bloqueadores
neuromusculares, o que resultou em pressdes de insuflagcao
do pneumoperiténio elevadas, em torno de 20 mmHg. Nao
se observaram complicagbes relacionadas a técnica anesté-
sica. Ha também relatos da utilizacdo de anestesia geral com
diazepam, propofol, rocurdnio, isoflurano e morfina %2. Diante
dos diversos questionamentos, considera-se prudente evitar
os farmacos potencialmente desencadeadoras de hipertermia
maligna em pacientes portadores de distrofia miotonica .
As cirurgias de grande porte também tém sido apresentadas
na literatura em pacientes portadores de doenga de Steinert.
Uma série de pacientes com distrofia miotonica submetidos
a cirurgia cardiaca com circulagdo extracorporea hipotérmica
foi relatada por Gelsomino e col. 3%, A anestesia foi mantida
com midazolam, remifentanil, propofol e atracurio. Nao houve
relatos de complicagdes. Propofol, sufentanil, atracurio e clo-
nidina foram utilizados com éxito em outro relato de paciente
submetida a cirurgia cardiaca .

Em uma publicagéo 3 de 219 casos de pacientes portadores
de DM submetidos a anestesia, encontrou-se uma taxa de
complicacdo de 8,2%, sendo a maioria de origem pulmonar
e principalmente nas cirurgias do andar superior do abdo-
men. Além desse fator, também contribuiram para o aumen-
to da incidéncia de complicagdes respiratorias a severidade
da doenca e a idade acima de 37 anos. Os pacientes com
fraqueza muscular proximal tiveram 14 vezes mais risco de
complicag¢des pulmonares em relagéo aqueles com a doenga
menos grave. A fraqueza da musculatura faringea pode levar
a apneia obstrutiva e a pneumonia aspirativa. A fraqueza dos
musculos expiratérios pode impedir a tosse efetiva e levar a
atelectasia. A forca inspiratéria decresce a capacidade inspi-
ratéria e aumenta o risco de hipoventilagéao alveolar. As com-
plicagdes mais comuns nos pacientes com DM s&o de origem
pulmonar. Insuficiéncia ventilatéria aguda, levando a reten-
¢ao de gas carbbnico, como se apresentou no caso descrito,
€ uma complicagao frequentemente apresentada por esses
pacientes. A maioria dos anestésicos, incluindo anestésicos
halogenados, hipnéticos, opioides e bloqueadores neuromus-
culares, pode induzir a hipoventilagdo e insuficiéncia respira-
téria. Desta forma, a assisténcia ventilatéria é de primordial
importancia no periodo pds-operatdrio imediato. A ventilagao
mecanica com intubacao traqueal tem sido utilizada como su-
porte ventilatério, embora possa aumentar o risco de infec¢éo
pulmonar, mesmo que por curtos periodos. Além disso, ha a
necessidade de sedacgéao para prevenir o desconforto do tubo
traqueal. Isso pode prolongar o tempo de recuperagéo da ati-
vidade respiratéria por si. A utilizagdo da méascara laringea
minimizou a necessidade do uso de drogas sedativas, ja que
€ menos traumatica para a via aérea e também para o siste-
ma cardiovascular. H& maior tolerancia pelo paciente, o que
permite um despertar mais tranquilo, atenuando os reflexos
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das vias aéreas e os hemodindmicos. Potenciais complica-
¢cOes associadas a mascara laringea, como trauma da regiao
hipofaringea e aspiragéo, foram descritas 37:38. Consideramos
que a aspiragao gastrica durante a cirurgia e a manutengao
do paciente em posicao de dorso elevado na sala de recu-
peracéo tenham tornado o procedimento mais seguro em
relacdo ao risco de aspiragdo, ja que nenhuma complicagéo
ocorreu no pds-operatério tardio. Outras modalidades de ven-
tilacdo, como a aplica¢édo de pressao positiva nas vias aéreas
(BIPAP) com mascara facial, tém sido efetivas em melhorar a
oxigenacao e reduzir a hipercarbia 3. O uso do BIPAP no pe-
riodo pés-operatdrio também tem sido descrito em conjunto
com a mascara laringea .

Diante dos acontecimentos ocorridos durante a anestesia do
paciente portador de DM, conclui-se que é necessario ter um
conhecimento profundo da doenca, que é muitissistémica e
exige um planejamento anestésico minucioso, antecipando-
se as complicacoes.
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RESUMEN

Bisinotto FMB, Fabri DC, Calgado MS, Perfeito PB, Tostes LV, Sousa
GD - Anestesia para Colecistectomia Videolaparoscoépica en Pacien-
te Portador de Enfermedad de Steinert. Relato de Caso y Revision
de la Literatura.

JUSTIFICATIVA Y OBJETIVOS: Las distrofias miotonicas son en-
fermedades neuromusculares de transmision autosémica dominante.
Entre ellas esta la distrofia miotdnica tipo 1 (DM1), o enfermedad de
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Steinert, que es la mas comun en el adulto y ademds de la involucra-
cion muscular, presenta manifestaciones sistémicas importantes. La
DM1 representa un reto para el anestesiologo. Los pacientes presen-
tan una mayor sensibilidad a los farmacos anestésicos y complicacio-
nes, principalmente cardiacas y pulmonares. Ademas de eso, existe
la posibilidad de presentar hipertermia maligna y crisis miotdnica. Se
ha descrito el caso de un paciente que tuvo una complicacion pul-
monar importante después de haber sido sometido a la anestesia
general.

RELATO DEL CASO: Paciente de 39 afos, portador de DM1, so-
metido a la anestesia general para colecistectomia videolaparos-
copica. La anestesia fue venosa total con propofol y remifentanil y
rocuronio. El procedimiento quirdrgico de 90 minutos no presento
intercurrencias, pero después de la extubacion, el paciente presen-
t6 insuficiencia respiratoria y crisis miotdnica, que hizo la intubacion
traqueal imposible. Se utilizé la mascara laringea, que posibilito la
oxigenacion adecuada, y la ventilacion mecanica se mantuvo hasta
la recuperacion total de la actividad respiratoria. Evoluciond sin otras
complicaciones.

CONCLUSIONES: La DM1 es una enfermedad que presenta varias
peculiaridades para el anestesidlogo. El conocimiento minucioso
de su involucracion sistémica, asociado a la accion diferenciada de
los farmacos anestésicos en esos pacientes, proporcionara un acto
anestésico-quirdrgico mas seguro.
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