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Introdugédo: As distrofias mioténicas sdo doencas neuromusculares de transmissado AD, sendo
a distrofia miotdnica tipo 1 (DM1), ou doencga de Steinert, a mais prevalente entre os individuos
adultos. A DM1 condiciona um envolvimento multissistémico, refletindo uma abordagem
anestésica Unica e desafiante!l. Os portadores desta sindrome apresentam maior sensibilidade
aos farmacos e maior probabilidade de desenvolver complicagdes, nomeadamente cardiacas e
pulmonaresl. O conhecimento da doenga e o planeamento anestésico s&o de importancia fulcral
no manuseio do manuseio perioperatorio destes doentes. O presente trabalho tem como objetivo
apresentar o caso de um paciente portador de DM1 proposto para cirurgia de osteossintese da

rétula, versando a conduta anestésica pre, intra e pds-operatoria.

Caso Clinico: Homem de 51 anos, ASA |V, portador de distrofia miotonica de Steinert a
condicionar tetraparesia distal e miotonia em agravamento, sob VNI desde 2009 e portador de
CDI desde 2016. Totalmente dependente nas AVDs. Proposto para osteossintese da rétula em
contexto de fratura. A avaliagdo anestésica pré-operatoéria consistiu na otimizagao clinica,
incluindo pareceres por Cardiologia e Pneumologia acerca dos cuidados no perioperatorio. No
intra e pds-operatério foi utilizada monitorizagdo standard ASA e monitorizagio invasiva continua
da tensao arterial. Foi efetuada uma anestesia loco-regional combinada: BSA (com 6mg de
bupivacaina isobarica 0,5%+2mcg de sufentanilo), bloqueio dos nervos periféricos femoral (com
10ml de ropivacaina a 0,375%), ciatico via poplitea (com 10ml de ropivacaina a 0,375%) e
obturador (com 5ml de ropivacaina a 0,375%). O periodo intra-operatério decorreu sem
intercorréncias, com estabilidade neuroldgica, hemodinamica e ventilatéria, sem necessidade de
suporte. Analgesia pos-operatdria efetuada com 1g de Paracetamol e 30mg de Cetorolac. No
pos-operatorio o doente foi admitido numa UCPA prolongada onde permaneceu durante 48 horas
em vigilancia, sem registo de intercorréncias. Teve alta hospitalar ao 13° dia pds-operatorio,

orientado para o médico assistente.

Discussao: As distrofias musculares sdo um grupo de doengas hereditarias caracterizadas por
fraqueza muscular progressiva. O manuseio perioperatério desses pacientes constitui um
desafio, tanto pela sensibilidade aumentada aos varios anestésicos, como pelo risco aumentado
de complicacbes cardiorrespiratérias. Sempre que possivel é preferivel optar por uma técnica
anestésica locorregional, de forma a diminuir o impacto anestésico na dindmica ventilatoria fragil

destes doentes e evitando o uso de farmacos reconhecidos como trigger no desenvolvimento de



uma crise miotonica ou de hipertermia maligna. O caso clinico apresentado vem reforgar a
importancia do planeamento anestésico rigoroso e o beneficio inequivoco do uso de uma

abordagem anestésica puramente locorregional nestes doentes.
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