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Resumo

A Miopatia Mitocondrial é uma doenca rara causada por transtorno do metabolismo do DNA na
mitocondria, que provoca defeitos na formacao da adenosina trifosfato, no ciclo de Krebs do
acido citrico, na oxidacao de acidos graxo e na fosforilacao oxidativa. A condicdo se manifesta
como intolerancia ao exercicio, fadiga muscular aos pequenos esforcos, fraqueza muscular, ta-
quicardia e dificuldade de respirar. Existem poucos relatos de caso sobre o manejo cirdrgico

Gastroplastia de pacientes adultos com miopatia mitocondrial. Com o presente relato, pretendemos descre-
ver a técnica anestésica empregada em uma paciente com miopatia mitocondrial submetida a
gastroplastia laparoscopica e fazer algumas consideragdes anestésicas sobre a patologia.
© 2020 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Este € um artigo Open Access sob uma licenca
CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introducao Embora técnicas anestésicas diferentes tenham sido usadas

As miopatias mitocondriais incluem um grande grupo hetero- com sucesso nesses pacientes, existem relatos de complicacdes

géneo de doencas neuromusculares resultantes da disfuncao graves durante e apds a exposicao a anestesia. Tecidos que ne-
primaria da cadeia respiratéria da mitocondria, causando alte- cessitam de alta energia sao exclusivamente dependentes da
racao do metabolismo energético."? energia liberada pelas mitocondrias e, portanto, apresentam o

menor limiar em termos de apresentacao de sintomas de doen-
¢a mitocondrial.’
Descrevemos 0 manejo anestésico perioperatorio de uma pa-
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ciente com miopatia metabolica mitocondrial submetida a gas-

https://doi.org/10.1016/j.bjane.2020.09.009 troplastia por videolaparoscopia e discutimos importantes con-
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Relato de caso

KRMN, sexo feminino, 48 anos de idade, caucasiana, apresen-
tando miopatia mitocondrial, peso de 112 quilos; 1,65 metros
de altura, indice de Massa Corporal (IMC = 41). A paciente rela-
tou inicio de sintomas de miopatia apos realizacdo de anestesia
geral intravenosa com propofol para colecistectomia 8 anos an-
tes. Semanas apos a cirurgia, notou dificuldade na flexao do mem-
bro superior, fadiga apds grandes esforcos, dor muscular, cefa-
leia, taquicardia acompanhada de sudorese e diarreia. Seis
anos antes, havia sido submetida a biopsia muscular que reve-
lou: necrose esparsa muscular com macrofagia e proliferacao
subsarcolemal mitocondrial e acumulacdo intrasarcoplasmica
de lipideos.

A paciente apresentava as seguintes comorbidades: obesida-
de, depressao, tireoidite de Hashimoto, purpura superficial,
hipercolesterolemia, Hipertensdo Arterial Sistémica (HAS) e
tendinite nos membros inferiores. Historia de tabagismo, que
havia cessado ha 25 anos. Para o tratamento da miopatia, a
paciente tomava L-Carnitina (2 g.dia), Vitamina E (800 mg.
dia"), Vitamina C (1 g.dia"), Coenzima Q10 (100 mg.dia"), Ri-
boflavina (50 mg.dia"), Pregabalina (150 mg.dia'), Cicloben-
zaprina (10 mg), Citoneurin 5000 (nitrato de tiamina 100 mg +
hidrocloreto de piridoxina 100 mg + cianocobalamina 5,000
mcg.dia"). Para o tratamento da HAS, a paciente tomava rami-
pril (5 mg.dia™).

A paciente relatava antecedente anestésico de anestesia
peridural 20 anos antes para cesariana e anestesia raquidia-
na 16 anos antes para uma segunda cesariana e ligacao tuba-
ria. Também havia sido submetida a anestesia geral para co-
lecistectomia. Descreveu um episodio de convulsao apds o
nascimento do primeiro filho, que foi revertida com 10 mg
de Diazepam por via intravenosa. Relatou dor intensa duran-
te a segunda cesariana, apesar de ter recebido anestesia
raquidiana.

Recentemente, a paciente havia sido submetida a gastro-
plastia laparoscdpica para reducdo da obesidade. A avaliacao
cardiopulmonar nao revelou nenhuma alteracao eletrocardio-
grafica, ecocardiografica, ou no exame fisico. A paciente apre-
sentava capacidade funcional pré-operatéria satisfatoria e foi
considerada como ASA Il na classificacao do estado fisico pela
American Society of Anesthesiologists. Os resultados dos exa-
mes laboratoriais pré-operatorios foram: leucocitos (8.400
mm?), neutrofilos (6669,6 mm?), hemoglobina (14,5 g.dL"), he-
matocrito (42,4%), plaquetas (68.000 mm?), Proteina C Reativa
(PCR) (3,54 mg.dL") e potassio 4,2 mmoL.L".

Na admissdo a sala de cirurgia, estava eupneica, mucosas
com coloracdo normal, aciandtica, anictérica, e hemodinami-
camente estavel. O exame fisico revelou abertura de boca sa-
tisfatoria, Mallampati 2, sem preditores de via aérea dificil. Na
sala de cirurgia, foi monitorada com oximetria de pulso, ECG
continuo, pressdo arterial nao invasiva, monitorizacdo de sequ-
éncia de quatro estimulos (TOF) e monitorizacao de funcao cere-
bral por indice Bispectral (BIS). A anestesia geral foi induzida
com 0,05 mg.kg ' de midazolam; 4 mcg.kg' de fentanil; 0,5 mcg.
kg’ de cetamina; 0,2 mg.kg"' de etomidato e 1 mg.kg"' de ro-
curdnio. Aintubacao orotraqueal foi realizada sem complicacoes
com tubo de 7,5 mm conectado a seguir a analisador de gases.
A ventilacdo mecanica foi ajustada com os seguintes parame-
tros: Volume Corrente = 600 mL; Frequéncia Respiratoria = 12;
Pressdo Intratoracica de 22 cmH,0. Uma dose de 0,6 mcg.kg"
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de dexmedetomidina foi administrada por 10 min na inducao
anestésica. A manutencao da anestesia foi obtida com sevoflu-
rano na concentracao de 1-2%.

Durante a cirurgia, a paciente apresentou saturacao de oxi-
génio de 99%, CO, expirado variando entre mmH,0 e 35 mmH,0,
e temperatura corporea de 36,5°C, TOF satisfatorio e BIS entre
35-55. Nao houve variacdes importantes da pressao arterial ou
frequéncia cardiaca, sendo que a paciente foi mantida em pla-
no anestésico somente com os agentes mencionados acima.
Nao houve complicacdes intraoperatorias, e ondansetrona 8
mg, dipirona 2g, parecoxib 40 mg e dexametasona 4 mg foram
administrados no fim da cirurgia. O procedimento cirlrgico du-
rou 90 minutos e o procedimento anestésico 110 minutes. A
paciente foi extubada imediatamente apos o uso de sugamma-
dex 100 mcg, com TOF 100% e BIS 95. Cinco minutos apos a
extubacao a paciente estava desperta, consciente, llcida,
orientada no tempo e espaco, sem dor, ou queixas respiratorias
ou déficit motor. Foi encaminhada para a Unidade de Terapia
Intensiva (UTI).

N&o houve nenhum evento importante no periodo pos-opera-
torio, e a paciente permaneceu hemodinamicamente estavel,
afebril e eupneica. No periodo pos-operatorio imediato, foram
solicitados exames laboratoriais: leucocitos (10.600 mm?), neu-
trofilos (9222 mm?), hemoglobina (4,2 g.dL"), hematdcrito
(38,8%), plaquetas (162.000 mm?3), tempo de protrombina
(14,6s), atividade de protrombina (79%), Razao Normalizada Inter-
nacional (INR = 1,16), Tempo de Protrombina Parcial Ativada
(25,8s). Os parametros permaneceram dentro da faixa de nor-
malidade durante toda internacao.

A paciente recebeu alta da UTI para a enfermaria apos 72
horas, e no 7° dia pds-operatorio recebeu alta do hospital sem
relatos de parestesia ou déficits motores. Até 4 semanas apos
o procedimento cirlrgico nao apresentou novos sintomas da
doenca.

Discussao

Miopatia mitocondrial é uma afeccao rara, particularmente im-
portante, no contexto anestésico-cirrgico porque causa varias
disfuncoes de orgaos. Pacientes com afeccées mitocondriais
frequentemente apresentam disfuncdo metabdlica e proble-
mas cardiacos tais como insuficiéncia cardiaca, cardiomiopatia
hipertrofica e alteracées de conducdo. O efeito anestésico
pode causar depressdo respiratoria, acidose latica e fadiga
muscular.’

E importante evitar circunstancias que exigem demanda
metabdlica como jejum prolongado, hipoglicemia, nausea e
vomitos pos-operatorios, hipotermia, acidose e hipovolemia.
Devido a dificuldade com o metabolismo de lactato desses
pacientes, deve ser administrado solucao salina a 0,9% ou Rin-
ger sem lactato.? Em relacdo a avaliacdo cardiopulmonar
pré-operatoria da paciente, nao foi verificada presenca de
doencas; portanto, optamos por nao fazer monitorizacao ar-
terial invasiva por ser mais confortavel para a paciente e evi-
tar possiveis complicacdes, especialmente infeccdo no local
da puncéo. Entretanto, gasometria imediata intraoperatoria e
pos-operatoria foram realizadas e optou-se por hidratacao
com Plasmalyte.

Ainducao da anestesia e estresse cirlrgico aumentam meta-
bolitos anormais que podem exacerbar sintomas da miopatia.
Alguns estudos indicam que pacientes que apresentam hiper-
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termia maligna associada a miopatia requerem anestesia sem
agentes desencadeantes, o que significa estrita proibicao do
uso de succinilcolina e agentes volateis. Entretanto, nao ha li-
gacdo genética estabelecida entre o fenoétipo e um genotipo
associado a hipertermia maligna, o que torna a sua associacao
um ponto polémico.?

Essencialmente, todos os anestésicos gerais deprimem a fun-
¢ao mitocondrial. Anestésicos volateis diminuem a fosforilacao
oxidativa e deprimem a respiracao. Cada classe, entretanto,
deprime a respiracao em diferentes niveis. O isoflurano e des-
flurano deprimem a resposta ventilatéria ao CO, mais do que o
sevoflurano. O sevoflurano e desflurano causam mais relaxa-
mento muscular direto do que o isoflurano. Do ponto de vista
da ventilacao, o sevoflurano parece ser mais vantajoso em pa-
cientes com defeitos de mitocondria. A sindrome de infusao do
propofol é uma complicacao rara, mas letal em pacientes sub-
metidos a infusao prolongada de alta dose de propofol. O pro-
pofol age na mitocondria, inibindo multiplos complexos da ca-
deia transportadora de elétrons e o transporte de acidos graxos
e parece provavel que alguns pacientes com defeitos mitocon-
driais possam ser suscetiveis a reacdes adversas a droga. Nao,
se sabe, entretanto se os pacientes com doenca mitocondrial
tém maior probabilidade de apresentar a sindrome.’

Agentes nao desencadeantes como propofol, barbituratos,
etomidato, benzodiazepinicos, opioides, oxido nitroso, xeno-
nio, relaxantes musculares nao-despolarizantes podem ser usa-
dos com seguranca. A cetamina é frequentemente muito util
nessas situacoes. Embora varias técnicas ja tenham sido utili-
zadas com sucesso, nhao ha consenso sobre a técnica anestésica
ideal para esses pacientes.”

Na nossa paciente, fizemos oxigenacao prévia por um minu-
to com ventilacdo espontdnea sob a mascara e optamos pela
intubacdo com sequéncia rapida com rocurdnio no lugar da
succinilcolina. Entretanto, foi cometido um erro ao calcular o
rocurénio e foi administrada uma sub-dose da medicacao, mas
felizmente, isso ndo representou risco para o nosso manejo
nem para a paciente. O uso de rocurdnio apresenta uma gran-
de vantagem: a eventual paralisia muscular remanescente
pode ser antagonizada efetivamente e com seguranca pelo
sugammadex.?

Observou-se que em alguns tipos de miopatia, o propofol
pode desencadear importantes efeitos adversos. Além disso,
nossa paciente tinha uma histéria desfavoravel de uso de
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propofol em colecistectomia anterior. Portanto, a equipe op-
tou pelo uso de etomidato por ser considerado menos dele-
tério. Tém sido observadas vantagens no uso de sevoflurano
em pacientes com doencas mitocondriais, por oferecer segu-
ranca no relaxamento muscular e na depressao do padrao
respiratorio.”? Entao escolhemos manter anestesia com
sevoflurano.

As complicacdes da cirurgia bariatrica variam. Do ponto de
vista da anestesia, complicacoes pulmonares, tromboembolis-
mo e hemorragia sao as mais comuns.®> Observamos no nosso
caso que a paciente evoluiu sem complicacdes e recebeu alta
no 7° dia pos-operatorio. Até 4 semanas apos o procedimento
cirargico, a paciente nao apresentava sintomas da doenca.

A miopatia mitocondrial é doenca rara com potencial dis-
funcao motora no pos-operatorio. Os procedimentos anestési-
cos sao significantes e podem resultar em complicacoes po-
tenciais. A avaliacdo pré-operatoria completa, abordagem
multidisciplinar e cuidadosa consideracdo da funcado dos or-
gaos envolvidos sao essenciais. Embora os resultados sejam
desafiadores historicamente, nao devemos permitir que a es-
cassez de estudos influencie o progndstico negativo associado
a essa doenca.
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