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Resumo

Relatamos a conduta com anestesia combinada espinhal-epidural em uma paciente com distrofia muscular de cinturas tipo 2A subme-
tida a abdominoplastia e lipoaspiracao. A paciente apresentou sintomas aos 8 anos de idade, com diagndstico por biopsia muscular,
apresentando fraqueza muscular nas cinturas escapular e pélvica com mobilidade reduzida. Realizamos monitorizacdo com pressao
arterial nao invasiva, oximetro, termémetro e eletrocardiograma. No pos-operatorio, ndao apresentou sinais clinicos de rabdomiélise,
mantendo estabilidade hemodinamica, sem episddios de miotonia ou efeitos adversos farmacologicos. A técnica de anestesia com-
binada possibilitou ventilacao espontanea, monitorizacao de parametros clinicos proximos de condicdes fisiologicas e utilizou doses
menores de medicamentos, diminuindo riscos relacionados.
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Introducao

A distrofia muscular de cinturas, do inglés limb-girdle muscu-
lar dystrophy (LGMD), é um grupo de sindromes genéticas raras
envolvendo distrofias musculares que afetam preferencialmente
os musculos da cintura escapular e do quadril, levando a fra-
queza progressiva e a perda de funcao. ' Classificadas em autos-
somicas dominantes, com 8 tipos (1A-1H), ou recessivas com 26
tipos (2A-2Z), possuem prevaléncia de 1,68 casos por 100.000
habitantes, sendo a mais comum o tipo 2A, representando 15 a
40% de todos os casos. '

Os sintomas podem iniciar em qualquer idade, desde a
infancia até a idade adulta, e piorar com o tempo. ' Frequente-
mente cursa com niveis séricos de creatinoquinase (CK) eleva-
dos, mas podem estar presentes niveis normais. "> A progressao
da doenca varia amplamente entre os individuos, que podem ter
grave comprometimento da mobilidade e da funcao cardiaca e
respiratoria, levando a diminuicdo da expectativa de vida. '?
Devido a isso e a variacao da faixa etaria de inicio dos sintomas,
o diagnostico pode ser dificil e exigir testes genéticos. ?

O beneficio do diagnostico surge quando esses pacientes
necessitam de intervencoes cirurgicas, geralmente procedimen-
tos ortopédicos, uma vez que o manejo anestésico nesses indivi-
duos apresenta algumas particularidades, devido ao maior risco
de complicacdes cardiacas por arritmias malignas, complicacoes
respiratorias, hipertermia maligna (HM) e rabdomidlise precipi-
tada por medicamentos utilizados na anestesia. %>

Poucos casos de operacoes realizadas em portadores de
LGMD foram relatados ou incluidos em revisdes, >* ndao havendo
uma padronizacdo da técnica anestésica nesses pacientes,
apenas recomendacoes, sendo necessario individualizar a assis-
téncia perioperatoria de acordo com o grau de acometimento
para reduzir riscos e efeitos adversos farmacologicos proprios de
doencas neuromusculares.

Assim, este estudo tem como objetivo relatar, de acordo
com as diretrizes CARE 4, uma conduta com anestesia combi-
nada espinhal-epidural (CSE) em uma paciente com diagnostico
de LGMD tipo 2A. A paciente foi submetida a uma abdominoplas-
tia e lipoaspiracao, apresentava importante comprometimento
dos membros e reducao da mobilidade, necessitando de uma
monitorizacao adequada para evitar complicacles e garantir o
conforto da paciente nesse periodo.

Relato de caso

Apresentamos uma paciente do sexo feminino, 35 anos, com
diagndstico de LGMD tipo 2A submetida a abdominoplastia e
lipoaspiracao em outubro de 2019. A paciente teve o inicio dos
sintomas aos 8 anos de idade, com diagnodstico aos 30 anos por
biopsia muscular com presenca de duas mutacdes patogénicas
em heterozigose nos éxons 4 e 22, respectivamente no gene da
calpaina, caracteristico do tipo 2A. Relatou histérico familiar de
LGMD com diagnéstico por bidpsia muscular e cirurgia anterior
de histerectomia, sem complicacbes. Na avaliacao pré-operato-
ria, apresentou tetraparesia flacida com forca muscular proxi-
mal grau 2 e forca muscular distal grau 4, nao podendo caminhar
sozinha e necessitando de cadeira de rodas para a movimenta-
cao. Os exames pré-operatorios (eletrocardiograma, ecocardio-
grama, teste de funcao pulmonar e exames laboratoriais) foram
normais, com excecao dos valores de CK de 315 U/L e creatinina
sérica < 0,17 mg/dL, que apresentaram alteracoes caracteristi-
cas da LGMD tipo 2A. O procedimento proposto foi explicado e a
paciente consentiu (Tabela 1).

Decidiu-se realizar uma anestesia neuroaxial CSE, realizados
raquianestesia com bupivacaina 20 mg e morfina 0,03 mg, epi-
dural (colocacéo do cateter para doses adicionais de anestésico,
se necessario) e fentanil endovenoso (EV) 100 mcg associado

a midazolam 5 mg para sedacao. Os sinais vitais da paciente
foram monitorados (pressao arterial nao invasiva, oximetria de
pulso, eletrocardiograma e termometro axilar) de acordo com
os padroes da American Society of Anesthesiologists (ASA) e com
recomendacdes para monitorizacao em portadores de miopatias
[3], sendo mantida ventilacao espontanea com mascara facial
durante a cirurgia. A temperatura no inicio do procedimento
era de 36,5°C, sendo utilizada manta térmica para controle da
temperatura; a paciente apresentou temperatura entre 36°C
e 36,5°C durante o procedimento. Apresentou pressao arterial
média (PAM) entre 78 e 97, frequéncia cardiaca (FC) entre 80 a
98 bpm, frequéncia respiratoéria (FR) de 18 irpm e saturacao de
oxigénio (Sat02) entre 98 e 99% durante o procedimento.

A cirurgia durou 240 minutos, sem dificuldades técnicas.
Doses adicionais de anestésico local nao foram necessarias
durante a cirurgia. Ao final do procedimento, foi administrado
parecoxibe 40 mg, metamizol (dipirona) 2 mg, ondansetrona 4
mg e dexametasona 4 mg.

No pos-operatorio, a estabilidade hemodinamica foi man-
tida, sem episddios de miotonia ou efeitos adversos farmacologi-
cos. O efeito da anestesia cessou sem complicacoes. A paciente
permaneceu na unidade de recuperacdo pds-anestésica por 2
horas, necessitando de administracao epidural de fentanil 20 pg
e ropivacaina 2,5 mg, através de bomba de analgesia controlada
pelo paciente, para controlar a dor pds-operatoria.

A paciente foi monitorada no pos-operatério com pressao
arterial nao invasiva, oximetria de pulso, termémetro. Apresen-
tou condicoes para alta no dia seguinte, com PAM entre 73 e
93, FC entre 80 a 90 bpm, FR entre 18 e 19 irpm, SatO2 98%,
temperatura de 36 a 36,7°C, sem sinais clinicos de rabdomiolis,
com estabilidade cardiorrespiratoéria, controle adequado da dor
e sem necessidade de doses adicionais de anestésico epidural.

Discussao

Em uma revisao de literatura, foram encontrados poucos relatos
de cirurgias eletivas, sendo a maioria das operacoes realizadas
sob anestesia intravenosa total, e poucos casos com anestesia
neuroaxial suplementada com opioide intratecal, ja inclusos em
outros estudos 3. Duas operacdes foram realizadas sob anes-
tesia neuroaxial, inclusas na revisao feita por Cao et al ?, uma
colecistectomia laparoscopica com técnica de raquianestesia e
uma cesariana com técnica CSE, que incluiam opioide intrate-
cal. Realizaram anestesia neuroaxial para evitar complicacées
respiratorias e a necessidade de intubacdo, ventilacao invasiva
e bloqueio neuromuscular, reduzindo os riscos inerentes aos
pacientes com miopatias, principalmente a potencial dificul-
dade de desmame da ventilacao. 2 Nesses casos, quando foi rea-
lizada anestesia neuroaxial, também se utilizou anestésico local
(bupivacaina) e opioide (fentanil) intratecal, sendo mantida
monitorizacao adequada no perioperatorio * sem complicacoes,
e em apenas um caso se utilizou dispositivo de analgesia contro-
lada pelo paciente no pos-operatorio 2.

A morfina intratecal, quando adicionada a uma técnica de
anestesia espinhal, mesmo em doses baixas, promove analgesia
importante, que pode se estender além das primeiras 24 horas
de pos-operatorio, reduzindo o total do consumo de opioides.
Entretanto, esta associada a um aumento do risco de nauseas,
vomitos, prurido e retencao urinaria e, quando em doses maio-
res, a maior risco de depressao respiratoria. Assim, é recomen-
dada a profilaxia desses efeitos e monitorizacao para detectar
complicacdes precocemente. °

No caso relatado, optamos por realizar anestesia neuroaxial
CSE com solucao intratecal contendo anestésico local e opioide
em baixa dose intratecal e tratamento da dor pos-operatoria
com analgesia controlada pelo paciente por cateter epidural -
ropivacaina (0,5 mg / ml) e fentanil (4 pg / ml), bolus 5 ml,



seguindo as recomendacdes para anestesia local em pacientes
com doencas neuromusculares sempre que possivel, apesar da
possibilidade de toxicidade aguda dos anestésicos locais. A anes-
tesia CSE € indicada em portadores de miopatias por apresentar
menor risco de complicacdes e permitir ventilacdo espontanea.
Suas vantagens incluem um rapido inicio de bloqueio sensorial
e motor e reducao da necessidade de dose intratecal adicional,
além de permitir controlar melhor a duracao da anestesia e titu-
lar um nivel sensorial desejado. >* A opcao de associar morfina
e anestésico local teve como objetivo promover um controle
algico no perioperatorio, além de reduzir o consumo de opioi-
des, sendo seguidas as recomendacoes de profilaxia para efeitos
adversos relacionados.

0 manejo anestésico estabelecido contribuiu para o con-
forto da paciente em relacdo ao controle algico e retorno das
funcoes, reduzindo doses de medicamentos pela combinacao de
técnicas e evitando medicamentos que podem ser potenciais
gatilhos para complicacées cardiorrespiratorias, HM e rabdo-
midlise. O estudo teve como limitacdo a ndo realizacdo de gaso-
metria e exames laboratoriais especificos no pos-operatorio e
por ndo haver sinais clinicos que justificassem, além do fato de
a técnica anestésica escolhida e o procedimento cirtrgico de
menor porte representarem riscos reduzidos.

Considerando a possibilidade de resposta imprevisivel aos
opioides, bloqueadores neuromusculares e seus antagonistas,
podem ser evitadas complicacOes cardiorrespiratorias, miotonia
e efeitos adversos farmacoldgicos com o uso de baixa concentra-
cao desses anestésicos >°. Recomenda-se usar bloqueadores neu-
romusculares apenas quando ha monitorizacao neuromuscular e
evitar o uso da succinilcolina pelo risco elevado de rabdomiélise
e HM 23, Vale ressaltar que ndo ha contraindicacao direta do uso
de halogenados por possivel risco de HM, por ndo haver relatos
de casos de LGMD tipo 2A apresentando essa complicacao.

Apesar da complexidade do manejo anestésico em pacientes
com LGMD, é possivel uma abordagem cirlrgica com um plane-
jamento pré-operatorio cuidadoso. Uma avaliacao pré-operato-
ria abrangente, incluindo uma equipe multidisciplinar, minimiza
os riscos cirurgicos. Além disso, é necessaria uma monitorizacao
perioperatdria adequada para detectar complicacoes cardiopul-
monares precoces dos efeitos adversos dos anestésicos.

0 caso relatado demonstra uma técnica de anestesia neu-
roaxial espinhal-epidural em uma paciente com distrofia mus-
cular de cinturas submetida a abdominoplastia e lipoaspiracao,
sem complicacbes. A combinacdo de anestésico local e opioide
em doses baixas facilitou o controle algico no pos-operatorio em
conjunto com o dispositivo de analgesia controlada pela pacien-
te,além de reduzir as doses totais dos medicamentos utilizados.
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Tabela 1. Progressao clinica.

. Pds-operatorio com
Inicio Perda

. Biopsia . . . . manutencao da
dos progressiva da Histerectomia, Abdominoplastia e L
. muscular L , . L monitorizacdo, com
sintomas forca sem Avaliacao pre- lipoaspiracao com . X
com L L. . alta hospitalar apods
de muscular, com complicacoes, operatoria e anestesia CSE, com . .
. resultados . L. L. confirmacao de
fraqueza necessidade realizada com  analise de exames  anestésico local + tabilidad
. ara . . . estabilidade
muscular de cadeira de P . anestesia solicitados opioide .
LGMD tipo . hemodinamica e
em MMII  rodas para neuroaxial . L
2A auséncia de sinais de

MMSS i taca
e movimentacao rabdomiolise

MMII= membros inferiores; MMSS= membros superiores; LGMD: limb-girdle muscular dystrophy; CSE= anestesia combinada
espinhal-epidural



