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Conteudo: A doenca de Strumpell-Lorrain, ou paraparesia espastica familiar (PEF), € uma doenca
hereditaria neurolodgica rara, caracterizada principalmente por graus variaveis de rigidez e
enfraquecimento dos musculos, com comprometimento cognitivo, surdez e ataxia nos casos
mais graves. Descrevemos os casos de duas irmas com PEF, agendadas para colecistectomia e
colectomia subtotal, respectivamente. Também descrevemos o manejo anestésico em ambos 0s
casos e revisamos a literatura sobre essa doenca em relacao a anestesia.
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Introducéao

A doenca Strumpell-Lorrain - também conhecida como
paraplegia espastica familiar ou hereditaria (PEF ou PEH)
- abrange um grupo de disturbios neuroldgicos raros que
afetam principalmente os neurdnios motores superiores e
causam rigidez e fraqueza nas pernas’.

Estima-se que a PEF afete 7,4 individuos em 100.000. E
uma doenca genética hereditaria. A forma predominante da
doenca é autossomica dominante (AD), representando 70-80%
de todos os casos 2.

* Correspondencia para: C/ Condes de Aragon 18-7B, 50009 -
Zaragoza, Espana
E-mail: jafh73@hotmail.com; jafh73@gmail.com

A paraplegia espastica hereditaria é caracterizada prin-
cipalmente por graus variaveis de rigidez e enfraquecimento
dos musculos das pernas, espasmos musculares e problemas
de controle da bexiga. Um nimero limitado de familias
afetadas pode apresentar algumas das seguintes alteracoes
mais graves: retardo mental, deméncia, epilepsia, neuropatia
periférica, retinopatia, surdez, ataxia, disartria e distUrbios
do sistema extrapiramidal 3.

0 inicio da doenca é normalmente gradual, lento e insidi-
0s0, com sintomas que tipicamente pioram progressivamente
ao longo do tempo. A idade de inicio dos sintomas pode ser
extremamente variavel entre diferentes familias, bem como
entre os membros afetados da mesma familia '*.

0 diagnostico da PEF é normalmente feito com base em
uma avaliacdo cuidadosa da historia familiar e pessoal do
paciente, exame fisico completo e avaliacdo dos sintomas
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e achados caracteristicos. A avaliacao diagnostica também
pode incluir diferentes testes especializados (estudos neu-
rofisiologicos ou genéticos) .

O tratamento da doenca envolve controle médico dos
sintomas e fisioterapia. Atualmente, nenhum tratamento
é capaz de retardar ou modificar o curso da doenca, mas o
baclofen pode ajudar a reduzir a espasticidade em alguns
pacientes 4.

Os pacientes com doencas neurologicas representam
um desafio ao se planejar a anestesia. Em tais situacoes,
uma selecao cuidadosa do tipo de farmaco e da dosagem é
necessaria. A anestesia é especialmente rara, notadamente
em dois pacientes em um intervalo muito curto de tempo.

Descrevemos os casos de duas irmas com PEF, respecti-
vamente programadas para colecistectomia e colectomia
subtotal, com intervalo de dois meses entre as duas ciru-
rgias. O interesse principal deste trabalho é o fato de que
ambas foram submetidas a anestesia geral, com o uso de um
agente de reversao especifico para bloqueio neuromuscular
nao despolarizante.

Relato de Caso 1

O primeiro caso foi o de uma mulher de 47 anos, com diag-
nostico de PEF aos 23 anos, que era hipertensa e dependia
de outras pessoas para praticar suas atividades basicas. O
tratamento mantido com hidroclorotiazida e baclofeno. Os
exames laboratoriais pré-operatorios (hemograma completo,
bioquimica e coagulacdo) e radiografias de torax nao rev-
elaram alteracodes relevantes.

Apds entrada no centro cirtrgico, um cateter venoso foi
inserido e midazolam (2 mg) administrado por via intrave-
nosa. Na sala de cirugia, ECG, oximetro de pulso, pressao
arterial ndo invasiva, indice bispectral (BIS) e bloqueio neuro-
muscular (TOF e razdo de TOF no musculo adutor do polegar)
foram realizados. Apos pré-oxigenacao da paciente, inducao
anestésica foi realizada com fentanil (2 pg.kg"), propofol
(1,5 mg.kg") e rocuronio (0,6 mg.kg"); a intubacao orotra-
queal nao teve intercorréncias. A manutencao foi feita com
sevoflurano para uma concentracao alveolar minima (CAM)
de 0,6 e remifentanil em perfusao continua (0,1-0,2 pg.kg".
min'), com ajuste da dose para atingir os valores de BIS
entre 35-50. O uso de bloqueador neuromuscular (BNM) nao
foi necessario durante a cirurgia.

Nao houve incidentes hemodinamicos ou respiratérios
durante a cirurgia. Antes do fim da operacao, 50 mg de dex-
cetoprofeno, 4 mg de ondansetron e 1 g de acetaminofeno
foram administrados intravenosamente. A extubacao trans-
correu sem problemas ap6s administracao de sugamadex
(2 mg.kg™, peso corporal) por causa da presenca de bloqueio
neuromuscular moderado até que uma razao TOF superior
a 0,9 foi obtida. A paciente recebeu alta da unidade de re-
cuperacao pos-anestésica e foi levada para a enfermaria do
hospital dentro de trés horas, sem efeitos adversos.

Relato de Caso 2

0 segundo caso é referente a irma mais jovem (43 anos) da
paciente mencionada acima, que foi diagnosticada com PEF
aos 16 anos. Nesse caso, o curso clinico foi mais grave, com
surdez profunda, déficit cognitivo, déficit de visao impor-
tante, bexiga neurogénica, episodios recorrentes de volvo de

sigmoide e megacolo (“ddlicomegacolo”). O tratamento ha-
bitual da paciente era com baclofen, tizanidina, clonazepam
e nicardipina. A paciente foi programada para colectomia
subtotal laparoscdpica e ileostomia como tratamento para os
episodios recorrentes de volvo. Os exames laboratoriais pré-
operatorios (hemograma completo, bioquimica e coagulacao)
e radiografias de térax nao mostraram alteracoes além de
uma leve anemia (hemoglobina 10 g.dL™").

Apos entrada no centro cirdrgico, um cateter venoso foi
inserido e midazolam (1,5 mg) administrado por via intra-
venosa. A exploracao nao revelou nenhum sinal clinico que
previsse uma intubacao dificil. Na sala de operacao, ECG,
oximetro de pulso, pressao arterial nao invasiva, indice
bispectral (BIS) e bloqueio neuromuscular (TOF e razao de
TOF no musculo adutor do polegar) foram realizados. Apos
pré-oxigenacao da paciente, inducao anestésica foi realizada
com fentanil (1,5 pg.kg™), propofol (1,5 mg.kg") e rocurénio
(0,6 mg.kg"); nao houve intercorréncias durante a intubacao
orotraqueal. Um cateter venoso central foi inserido na veia
jugular interna direita, sem incidentes. A manutencao foi
realizada com infusao continua de propofol (4-8 mg.kg'.h"")
e remifentanil em perfusao continua (0,1-0,2 pg.kg'.min"")
até atingir os valores de BIS entre 35-50. O uso de relaxante
nao foi necessario durante a cirurgia.

Nao houve alteracées hemodinamicas e respiratorias
durante a cirurgia e problemas ventilatérios nao foram
observados na execucao do pneumoperitonio para a lapa-
roscopia. Antes do fim da operacao, 4 mg de ondansetron,
1 g de paracetamol, 50 mg de dexcetoprofeno e 150 mg de
fentanil foram administrados intravenosamente. A extubacao
transcorreu sem problemas ap6s administracao de sugamadex
(2 mg.kg™", peso corporal) por causa de presenca de bloqueio
neuromuscular moderado até que uma razao TOF superior a
0,9 foi obtida. A paciente foi transferida para a unidade de
recupercao pds-anestésica, onde permaneceu por 48 horas
com evolucao favoravel. Testes laboratoriais e estudos se-
riados de imagem foram feitos e apresentaram normalidade
em todos os casos. A paciente recebeu alta hospitalar oito
dias apos o procedimento cirurgico.

Discussao

Quase nao ha estudos na literatura sobre a seguranca
da anestesia geral versus raquianestesia em doenca de
Strumpell-Lorrain. Uma busca no banco de dados PubMed
com as palavras-chave “Strumpell-Lorrain”, “hereditary
spastic paraplegia” e “anesthesia” rendeu um nimero muito
limitado de artigos, principalmente no campo da anestesia
obstétrica®.

Trés dos artigos publicados usaram a raquianestesia:
McTiernane col. ®> descreveram o uso da anestesia peridural
para cesariana, enquanto Thomas e col. ¢ e Deruddre e col.”
usaram anestesia intradural também para cesariana. Mclver
e col. %, Kunisawa e col. ° e Dallman e col. '° decidiram usar
anestesia geral para cesariana, cirurgia ortopédica e cirurgia
abdominal, respectivamente.

0 uso de bloqueadores neuromusculares é complicado em
pacientes com paraplegia espastica familiar. A succinilcolina é
contraindicada, pois pode induzir hipercalemia, e deve-se ter
cuidado no uso de relaxantes musculares nao despolarizantes,
por causa do risco de relaxamento muscular exagerado. As
fontes literarias nao demonstraram que a anestesia regional
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exacerba os sintomas neurologicos ''. Porém, a anestesia
regional nao é sempre possivel. Portanto, a anestesia geral
com bloqueadores neuromusculares nao despolarizantes
representaria uma opcao segura, especialmente se con-
siderarmos que agora temos medicamentos que oferecem
reversao rapida e segura do bloqueio muscular induzido por
rocurdnio e vecuronio.

Em nossas duas pacientes, optamos pela anestesia
geral por causa da duracao e complexidade de ambas as
operacoes.

A extubacao de pacientes com PEF exige muito cuidado,
especialmente se bloqueadores neuromusculares foram
administrados durante a operacdo. Quando possivel, os
bloqueadores neuromusculares de acao prolongada devem
ser evitados, com monitorizacao de rotina do relaxamento
neuromuscular durante toda a operacao e uso de um estimu-
lador de nervos periféricos '2. Uma razao TOF superior a 0,9
deve ser confirmada antes do despertar e a recuperacao do
paciente deve ser acelerada com neostigmina ou medicamen-
tos, como o sugamadex, que tenham ligacao seletiva com os
bloqueadores neuromusculares aminoesteroides.

Embora a abordagem anestésica tenha diferido entre as
duas operacdes (Anestesia venosa versus anestesia inalato-
ria), houve concordancia quanto a escolha do relaxante mus-
cular (rocurdnio) por causa da possibilidade de antagonizar
seus efeitos com sugamadex.

Porque as deficiéncias funcionais foram semelhantes
aquelas que antecederam a anestesia geral, o0 acompanha-
mento posterior de ambas as pacientes nao revelou nenhuma
piora significativa dos sinais neuroldgicos.

Conclusao

0 principal destaque deste estudo é que ambas as pacientes
foram submetidas a anestesia geral, com o uso de um agente
de reversao especifico para bloqueio neuromuscular nao
despolarizante, com total recuperacao e sem agravamento
dos sinais neuroldgicos preexistentes.

Este artigo é uma obra original que nao foi apresentada
em nenhum congresso e que nao recebeu apoio financeiro.
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