Revista da Sociedade Portuguesa de Anestesiologia
http://revistas.rcaap.pt/anestesiologia
https://dx.doi.org/10.25751/rspa.17707

Polineuropatia Periférica Desmielinizante: Implicacdes

Anestésicas

Demyelinating Peripheral Polyneuropathy: Anesthetic Implications

Cladudia Antunes'™, Sara Ferreira', Ana Coutinho? Neuza Sousa?

Afiliacao

'Interna de Formacéo Especifica de Anestesiologia do Hospital Senhora da Oliveira, Guimarées, Portugal.
2 Assistente especialista de Anestesiologia do Hospital Senhora da Oliveira, Guimaraes, Portugal.

Palavras-chave

Anestesia Intravenosa; Anestésicos Intravenosos; Doenca de Charcot-Marie-Tooth; Propofol; Remifentanil

Keywords

Anesthesia, Intravenous, Anesthetics, Intravenous; Charcot-Marie-Tooth Disease; Propofol; Remifentanil

RESUMO

A doenca de Charcot-Marie-Tooth é uma polineuropatia periférica
desmielinizante, caracterizada por fraqueza muscular distal, disturbios
motores e sensitivos e deformidades esqueléticas. Os principais
desafios na abordagem anestésica destes doentes, relacionam-se com
0 uso adequado de relaxantes musculares e o risco de hipertermia
maligna.

Mulher, 43 anos, ASA 3, proposta para cirurgia electiva de laqueacdo
e stripping de veias varicosas dos membros inferiores. Antecedentes
pessoais de polineuropatia axonal com painel de doenca de Charcot-
Marie-Tooth; a aguardar confirmacéo genética.

Apresentava tetraparesia distal associada a incapacidade motora
significativa, e disfagia para liquidos. Realizada anestesia geral
endovenosa sem relaxante muscular, com propofol e remifentanil.
A doente manteve-se hemodinamicamente estavel durante toda a
cirurgia e o procedimento decorreu sem intercorréncias.

Apesar de existirem preocupagdes com a abordagem anestésica dos
doentes com polineuropatia, a op¢do de anestesia geral endovenosa
com propofol e remifentanil foi adequada e segura nesta doente.

ABSTRACT

Charcot-Marie-Tooth  disease is a demyelinating peripheral
polyneuropathy characterized by distal muscular weakness, motor
and sensory disorders and skeletal deformities. The main challenges in
the anesthetic approach in these patients are related to the adequate
use of mus-cle relaxants and to the risk of malignant hyperthermia.

A 43-year-old woman, ASA 3, proposed for lower limb varicose vein
stripping surgery. History of axonal polyneuropathy with Charcot-
Marie-Tooth disease panel.

She presented distal tetraparesis associated with significant motor

Autor Correspondente/Corresponding Author”:

Cldudia Antunes

Morada: Hospital Senhora da Oliveira, Guimaraes, Portugal.
E-mail: claudiantunes90@hotmail.com

incapacity, and dysphagia for liquids. General intravenous anesthesia
with propofol and remifentanil was chosen, without muscle relaxant.
The patient remained hemodynamically stable and the procedure
was uneventfully.

Although there are concerns with the anesthetic approach of patients
with polyneuropathy, the option of general intravenous anesthesia
with propofol and remifentanil was adequate and safe in this patient.

INTRODUCAO

Descrita pela primeira vez em 1886, a doenca de Charcot-
Marie-Tooth (DCMT) é uma polineuropatia periférica
hereditdria caracterizada por atrofia muscular progressiva
e disturbios motores e sensitivos nos membros superiores e
inferiores. A perda de forca muscular comeca a nivel distal
nos membros inferiores, e progride proximalmente ao longo
de varios anos, atin-gindo os membros superiores.!

Esta doenca afeta aproximadamente 1 em cada 2500 pessoas
e é causada por mutacdes em mais de 30 genes que sdo
necessdrios para a estrutura, manutencdo e formagdo da
mielina. H4 mais homens afetados do que mulheres.! A
maioria dos doentes tém um fenétipo de DCMT “cléssico”
caracterizado por inicio nas duas primeiras décadas de
vida, diminui¢do de for¢a muscular e da sensibilidade
a nivel distal, e deformidades nos pés.*> A disautonomia
também estd comumente presente. Problemas cardiacos e
respiratérios podem acompanhar a doenga. A expectativa de
vida geralmente nio é reduzida, e o tratamento da doenga é
principalmente de suporte.?

A maioria dos relatos demonstra que os principais desafios na
administracdo de anestésicos gerais em doentes com DMCT
s30 o uso apropriado de relaxantes musculares e o risco de hi-
pertermia maligna. A anestesia geral pode estar associada a
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complicagdes como disfungdo do sistema nervoso auténomo,
reducdo da funcio respiratéria no periodo perioperatério, e

sensibilidade aumentada a agentes anestésicos endovenosos.

CASO CLINICO

Mulher de 43 anos, com histéria de polineuropatia axonal
com painel de DCMT, internada para cirurgia electiva
de laqueacio e stripping de veias varicosas dos membros
inferiores. Terd iniciado quadro clinico de parestesias e perda
de for¢a muscular progressiva nos membros inferiores (mais
acentuadas a nivel distal) aos 30 anos de idade, tendo apenas
recorrido a apoio médico recentemente por agravamento
das queixas. Efetuou eletromiograma, que revelou uma
polineuropatia sensitivo-motora de predominio motor. Com
base nesses resultados e nos sintomas clinicos associados,
incluindo a deformidade do pé cavo, foi colocado um provavel
diagndstico de DCMT, ainda a aguardar o resultado do
estudo genético. A histéria familiar da doente sugere um
padrio autossémico dominante (condigio clinica semelhante
em pai e irma de 41 anos).

O exame fisico revelou perda de massa muscular distal;
abolicdo dos reflexos patelar e do tornozelo, bilateralmente;
hipoestesia abaixo dos joelhos; e deformidades nas maos e
pés (Fig.s L e 2).

For¢ca muscular dos membros inferiores grau 3 (escala de

gradacdo da forca muscular do Medical Research Council)

Figura 1. Deformidade das méaos

B
|

Figura 2. Deformidade dos pés

e forca muscular dos membros superiores grau 5. Os
défices motores motivavam deficiéncia motora significativa,
necessitando de uma bengala para se locomover. Teste de
funcéo respiratéria normal de acordo com as medidas de
idade, peso e altura.

A doente foi admitida na sala do bloco operatério e o
eletrocardiograma, oximetria de pulso, pressdo arterial ndo
invasiva, nivel de consciéncia (BIS®) e temperatura foram
monitorizados. Dois acessos endovenosos foram assegurados
e a indugdo da anestesia foi feita com bélus de 3 mg/kg de
propofol. A intubagdo foi bem-sucedida com tubo orotraqueal
polivinil (tamanho 7,5), e a manutengdo da anestesia
foi assegurada com perfusdo de propofol (6 mg/kg/h) e
remifentanil (0,25 mg/kg/min). A cirurgia teve a duragéo de
70 minutos, e a doente permaneceu hemodinamicamente
estavel durante todo o procedimento. Nio foram necessarios
relaxantes musculares no intraoperatério. Administrados
100 mg de tramadol e 30 mg de cetorolac para analgesia. No
final da cirurgia, a doente foi extubada e transferida para a
unidade de cuidados pds-operatérios, onde permaneceu em
vigilancia apertada durante 2 horas, néo se tendo registado
nenhum problema durante esse periodo.

DISCUSSAO

As consideragdes mais importantes relativamente a anestesia
geral em doentes com DCMT relacionam-se com a resposta
varidvel aos relaxantes musculares e o risco de HM.*¢

Quando a literatura é examinada, constata-se que sdo usados
diferentes relaxantes neuromus-culares nestes doentes sem
registro de complicagdes. Independentemente do bloqueador
neuromuscular utilizado, a monitorizacio do relaxamento
neuromuscular com o uso de estimulagéo train of four (TOF)
é recomendada. Este controlo do relaxamento muscular
deverd ser efectuado preferencialmente no nervo facial
(avaliacdo da resposta do musculo do orbicular do olho),
pois os membros inferiores geralmente estdo severamente
denervados, e os membros superiores também podem estar
afetados, dificultando a monitorizagéo da resposta do adutor
do polegar & estimulacio do nervo ulnar ou do mdsculo
flexor do hédlux a estimulagdo do nervo tibial posterior.

A possibilidade de hipercalemia e de desencadeamento de
HM em polineuropatias deve ser considerada no uso da
succinilcolina.” Apesar disso, numa revisio envolvendo 86
doentes com DCMT, esta foi administrada em 56 cirurgias
sem intercorréncias associadas.® A resposta aos bloqueadores
neuromusculares (BNM) ndo despolarizantes é varidvel
nestes doentes, e os seus efeitos podem ser prolongados.*
Deste modo, devido a falta de evidéncia suficiente para
excluir os riscos de utilizagio de BNM na DCMT, a melhor
maneira de lidar com esses doentes é minimizar o uso de
fairmacos que apresentam riscos potenciais, mesmo que

algumas revisdes indiquem que o seu uso é seguro e sem
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efeitos adversos. Nesse contexto, os autores optaram por nao
utilizar BNM para facilitar a intubagdo.

A associag¢do entre HM e o uso de anestesia inalatéria na
DCMT permanece incerta. Apesar de o sevoflurano ser
capaz de desencadear HM em doentes suscetiveis,' a revisdo
de 86 casos indica que a maioria dos doentes recebeu agentes
desencadeantes de HM sem efeitos adversos.® Entretanto, as
informacoes disponiveis ndo excluem uma possivel ligacdo
entre ambos, tendo os autores optado por evitar potenciais
triggers de complicagdes.

Os doentes com DCMT podem ter uma sensibilidade
aumentada ao tiopental, e a dose necessaria relaciona-se com
a gravidade do disturbio sensitivo e motor.* Por outro lado,
a anestesia geral endovenosa com propofol é considerada
segura e eficaz. Deste modo, os autores realizaram uma
anestesia geral endovenosa total com remifentanil e propofol
para alcancar os resultados mais seguros. Manteve-se
uma monitorizagdo apertada da temperatura corporal da
doente (termémetro em localizagdo esofdgica), para excluir
desenvolvimento de HM.

Doentes com um distdrbio neurolégico periférico subjacente
podem ser mais suscetiveis a lesdo nervosa com o uso de
técnicas de anestesia regional.’> Muitos anestesiologistas
temem uma possivel exacerbacio da DCMT por diferentes
classes de farmacos utilizados na anestesia regional. Apesar
disso, a literatura apoia totalmente a seguranca e eficicia da
anestesia regional no doente com DCMT."

Neste caso clinico, era importante considerar as disfunc¢oes
cardiovascular e respiratéria relacionadas com a anestesia.
Relatos anteriores sugerem que doentes com DCMT podem
ser afetados por varios tipos de disritmias, incluindo bloqueio
auriculoventricular de terceiro grau, sindrome do ndédulo
sinusal e flutter atrial paroxistico.>>'°

Relativamente & funcdo respiratéria, estes doentes
podem apresentar disturbios da funcdo diafragmatica;
e anormalidades da caixa tordcica, levando a sindrome
pulmonar restritivo* Os testes de funcdo pulmonar sdo
medidas clinicamente uteis para avaliar doentes com DCMT.
O envolvimento diafragmadtico geralmente ocorre numa fase
mais tardia da doenga. A fraqueza dos musculos respiratérios
pode ter consequéncias graves e debilitantes, predispondo os
doentes a complicagdes como pneumonia ou necessidade de
ventilagdo prolongada apds a cirurgia.?

Atualmente, ainda hd um debate sobre os cuidados
anestésicos apropriados para procedimentos cirurgicos em
doentes com DCMT. Apesar dessas preocupagdes, a op¢ao de
anestesia geral endovenosa total com propofol e remifentanil
foi adequada e segura nesta doente.
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