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Contracgao versus contratura e miopatia
do nucleo central versus miopatia da parte
central em hipertermia maligna

Caro editor

Lemos com grande interesse o artigo de revisao de Cor-
reia et al. ‘Hipertermia maligna: aspectos moleculares e
clinicos’’" e gostariamos de comentar alguns itens.

Na secao ‘‘Hipertermia maligna’’, item ‘‘Teste de
contracao a exposicdo ao halotano-cafeina (TCHC)’’, Cor-
reia et al. empregam o termo ‘‘contracao’’, em vez do
termo original ‘‘contratura’’. O teste para diagnostico de
suscetibilidade a hipertermia maligna (HM) baseia-se na
resposta anormal de contratura apos administracao de
cafeina/halotano, e nao na resposta normal de contracao
muscular apos o estimulo elétrico, que é aplicado durante
todo o teste para comprovar a viabilidade do fragmento
muscular testado. A figura 1 mostra a diferenca entre a
contracdo e a contratura no grafico de um teste positivo
de paciente suscetivel a HM. Assim, a nomenclatura deveria
ser contracture test em inglés e ‘‘teste de contratura’’ em
portugués.?™*

Ainda nesse subitem, enfatizamos que os niveis de
corte do TCHC citados correspondem a valores emprega-
dos no protocolo do grupo norte-americano de HM (MHAUS -
www.mhaus.org). Além disso, o protocolo do grupo europeu
de HM (EMHG - www.emhg.org) difere do norte-americano
em aspectos adicionais que nao foram citados, tais como o
nimero de fragmentos testados (seis no norte-americano e
quatro no europeu), administracdo do halotano (dose Unica
de 3% no americano e dose crescente de 0,5% a 3% no
europeu) e finalmente o ponto de corte, que é de 0,2¢g
para halotano 2% e 0,2g para cafeina 2mm no protocolo
europeu.>°

Diferentemente do citado por Correia et al., no Brasil
o Cedhima (Centro de Estudo, Diagnostico e Investigacao
de Hipertermia Maligna) da Escola Paulista de Medicina da
Universidade Federal de Sao Paulo (Unifesp) usa o protocolo
do grupo europeu de HM para o teste de contratura muscular
in vitro (IVCT).*

Na mesma secao ‘‘Hipertermia maligna’’, item
““Tratamento’’, Correia et al. incluem como medida
indicada ‘‘Substituicdo do circuito de anestesia por outro
n&o contaminado por agente anestésico’’. E importante aqui
enfatizar que essa medida nao ¢ indicada no momento em
que se trata uma crise, mas somente no preparo da maquina
anestésica para a anestesia de um paciente com histéria de

HM. No momento da crise de HM deve-se ‘‘desconectar o
vaporizador, mas nao perder tempo trocando o circuito ou
a maquina anestésica’’.” No item ‘‘Dantroleno’’, apesar de
Correia et al. informarem que o uso clinico do dantroleno

‘.
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Figura1 Teste de contratura muscular in vitro em resposta ao
halotano. As duas setas inferiores indicam o momento em que a
droga foi adicionada. A seta superior indica as linhas que corres-
pondem as contracdes musculares desencadeadas pelo estimulo
elétrico. A seta dupla lateral indica a ascensao da linha de base,
que corresponde a contratura muscular anormal.
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Figura 2

Cortes histoldgicos transversais de masculo estriado (congelacado). (A) Miopatia da parte central ou central core: seta

horizontal mostra fibra muscular com area circular central sem marcacao (core), seta vertical mostra fibra com marcacao nor-
mal homogénea; reacao histoquimica com NADH; (B) Miopatia centronuclear: setas brancas mostram fibras com nucleo central,
setas pretas mostram fibras com nlcleo em posicdo normal, logo abaixo da membrana citoplasmatica (subsarcolemal); coloracao

hematoxilina e eosina.

hoje é restrito a hipertermia maligna, ainda se emprega
esse medicamento no manejo da espasticidade.?

Além disso, a manutencao do dantrolene por 24-48 horas
apo6s o tratamento inicial da crise de HM é importante
para evitar recidivas, porém na dose de 1mg/Kg a cada
4 a 8 horas, ou de forma continua com 0,25mg/Kg/h (ou
6 mg/Kg/d).°

Na secao ‘‘RECEPTORES DE RIANODINA (RYRs)’’, item

‘*Canalopatias correlacionadas’’, o termo ‘‘doenca
do nlcleo central’”’ aparece duas vezes, como
traducdo para ‘‘central core disease’’. Entretanto,

a traducdo sugerida em portugués para a miopatia
do central core seria miopatia ‘‘da parte central’’
(C05.651.575.300 ou (C10.668.491.550.300), conforme
recomendado pelo site Descritores em Ciéncias da
Saude (http://decs.bvs.br/), vinculado ao Unified
Medical Language System (http://www.nlm.nih.gov/
research/umls/). Essa diferenciacdo é importante, pois,
entre outras diferencas clinicas e de mutacdes associadas,
o0 aspecto histopatoldgico é distinto, como pode ser obser-
vado na figura 2. O lado A da figura 2 mostra o aspecto da
miopatia ou doenca da parte central (central core disease
ou CCD): ha uma falha central de marcacdo em reagoes
histoquimicas oxidativas (como SDH e NADH), por causa
da auséncia de mitocondrias.'” J& no lado B da figura 2

demonstra-se o aspecto da miopatia centronuclear, no qual
o0 nucleo ocupa posicao central na fibra muscular, enquanto
que normalmente ocuparia posicao subsarcolemal, ou seja,
logo abaixo da membrana citoplasmatica.
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