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Recomendac0fes anestésicas para

Artrogripose multipla congénita

Nome da doencga: Artrogripose multipla congénita (AMC)
ICD 10: Q74.32
OMIM:

Sindbnimos: Artrogripose, amioplasia congénita, artromiodisplasia congénita, sindrome de
Guérin-Stern, miodistrofia fetal deformante

Sumario da doenca: AMC é a descricao clinica de uma sindrome congénita com uma
incidéncia estimada de 1: 3.000-10.000 [25,30,38]. Ja dentro do utero, a frequéncia de
movimento do feto é reduzida devido a mudltiplas contraturas articulares - na maioria
simétricas. Primeiramente, as grandes articulacdes das extremidades, a coluna [12], mas
também a regido otolaringoldgica [10,11] séo afetadas - com gravidade variavel. Além disso,
uma massa muscular reduzida e um tecido subcutdneo meramente desenvolvido s&o
notaveis. Durante o crescimento, inUmeras deformidades sdo geradas. Outros sistemas de
o6rgdos podem estar envolvidos (SNC, sistema cardiovascular, pulmdes, trato gastro-
intestinal, trato urogenital, parede abdominal). Na maioria dos casos, os pacientes desenvol-
vem inteligéncia normal.

Os detalhes da causa desta doenga ndo progressiva ndo séo claros. A frequéncia reduzida
dos movimentos fetais parece ser significativa - por diferentes razbes [16]. Entre outros,
fatores externos (por exemplo, oligoidramnio, septo uterino), principalmente alteracfes
metabdlicas nas células musculares ("forma miopatica") ou um distarbio das células cornuais
anteriores da medula espinhal (“forma neuropética") sao discutidos como possiveis gatilhos.
Assim, ndo é surpreendente que numerosas sindromes possam estar associadas com AMC
(por exemplo, sindrome de Freeman-Sheldon [1,2], sindrome de Brown [3], sindrome de
Bruck [4], sindrome ARC [5,46]). Mesmo doencas maternas (Miastenia gravis [7,44]) ou
consumo de drogas durante a gravidez [6,31], bem como infec¢cbes maternas / fetais
causadas pelo virus de zika [52] podem levar a AMC do feto.

A classificagéo clinica pode ser realizada de acordo com trés graus de gravidade ("classifi-
cagao de Munique”) [37]:

Tipo 1: Afeccdo priméaria das extremidades, possivelmente musculos do pescogo e do
tronco; por exemplo.:

- Afeccdo primaria das maos e pés; parte disso é a aracnodactilia contratural (entdo
chamados artrogriposes distais; autossémico dominante)

- Afeccéo de todas as extremidades - incluindo a articulagdo do ombro e quadril
(60-80%) com rotagdo interna simétrica dos ombros, cotovelos estendidos fixos,
contraturas de flexdo e extensdo das articulacdes do joelho, bem como pernas de




forma cilindrica, talipes equinovaro (aprox. 85%) (a chamada amioplasia; na maioria
dos casos esporadica).

Tipo 2: malformagdes principalmente da linha média; afec¢des das extremidades (vide tipo
1), bem como malforma¢cBes de diferentes érgdos (por exemplo, hérnia diafragmaética,
escoliose pronunciada), pterigio. Uma diferenciacdo de outros subgrupos na artrogripose
distal é realizada.

Tipo 3: Disturbios dismorficos adicionais e malformagdes; distirbios do SNC.

Essas sdo sindromes multifacetadas das quais a AMC é apenas um aspecto; a gravidade da
sindrome ¢é originada pela malformacao adicional.

Freqlientemente, os pacientes com AMC séo submetidos a intervenges cirargicas recorren-
tes. Nesse contexto, varias particularidades anestesiolégicas devem ser observadas.

A medicina esta em desenvolvimento
Talvez haja novo conhecimento
Cada paciente € Unico

Talvez o diagndéstico esteja errado

@n Encontre mais informagfes sobre a doenga, 0os seus centros de referéncia e
v organizacdes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net
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Cirurgia tipica

Em primeiro lugar, os pacientes com AMC devem ser submetidos a intervencées no campo
da ortopedia (pediatrica) [39]. As deformidades existentes séo corrigidas (por exemplo, pés
tortos [25], luxacdes e contraturas do quadril, luxagbes patelares e encurtamentos do tendao
de Aquiles [25]).

Também as intervencdes na extremidade superior sdo comuns [23,28].

ApOs o primeiro ano de vida, até 65% dos pacientes desenvolvem escoliose, que
possivelmente necessitara de corregéo [12].

Freqlentemente, as bidpsias musculares sao realizadas em bebés [22].

Possivelmente, outras intervengfes sdo necessérias, dependendo das malformagdes asso-
ciadas (por exemplo, hérnia inguinal, sindactilia, hipospéadia, onfalocele [10], criptorquismo,
calculos renais [17], refluxo gastrointestinal [20], deformidades plasticas), doencas
subjacentes ou sindromes causais.

Em muitos casos, as intervenc¢des duram varias horas.

Tipo de anestesia

Os principais problemas decorrentes da anestesia em pacientes com AMC sdo o trato
respiratorio potencialmente dificil, mas condi¢cdes venosas (que melhoram apdés a infancia),
bem como hipertermia intraoperatéria [17-19,25,27,30]. Freqlientemente, os pacientes com
AMC precisam ser submetidos a intervengdes cirurgicas recorrentes ja na infancia.

O estabelecimento pré-operatério da anestesia regional parece ser vantajoso - como
procedimento Unico ou em combinacdo com a anestesia geral. Em bebés pequenos, a
anestesia regional é realizada enquanto os pacientes estdo dormindo.

Normalmente, as técnicas regionais periféricas funcionam bem - conforme descrito na
literatura em relagdo as extremidades superiores e inferiores [22,23,30]. A ultrassonografia
aumenta a taxa de sucesso dos bloqueios dos nervos periféricos em criancas com
artrogripose porque a resposta da estimulacdo do nervo é frequentemente dificil de obter
devido as contraturas [47]. No entanto, a substituicdo do tecido muscular normal por tecido
adiposo e fibroso pode agravar a visibilidade dos nervos ao usar o ultrassom.

Para cirurgia da extremidade superior, sdo recomendados bloqueios axilar, supraclavicular e
infraclavicular. Para cirurgia de membros inferiores, os bloqueios dos nervos paravertebral,
lombar, epidural, iliofascial, femoral e ciatico fornecem alivio da dor. E descrito o uso de
ropivacaina (0,2%, 0,375%, 0,5% e 0,75%), bupivacaina (0,5%) e lidocaina (2%).
Alternativamente, um cateter com tunel subcutdneo pode ser uma opc¢éao [54].

Ocasionalmente, a colocacdo do cateter pode ser complicada devido a contraturas das
extremidades [23]. Para melhor mobilizacdo p6s-operatéria e terapia suficiente da dor, é
recomendavel escolher um procedimento baseado em cateter.

Além disso, as infiltracdes intra-operatorias das bordas da ferida provaram ser valiosas.

Devido as alteracbes espinhais existentes e a disseminacdo imprevisivel de anestésicos
locais [51], os métodos de anestesia regional proximos a medula espinhal sdo parcialmente
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descritos como impossiveis (raquianestesia [22]) ou insuficientes (bloqueio peridural
unilateral [34]). Em alguns relatos de caso, uma Unica dose de raquianestesia [42] ou uma
raquianestesia continua pareceu praticavel [32,33].

No que diz respeito a anestesia caudal, em bebés, boas experiéncias tém sido feitas com o
método de injecdo Unica, que € aplicado com mais frequéncia [25,30]. No entanto, a
colocacdo de um cateter caudal também ¢é possivel [24]. O tempo de permanéncia de um
cateter caudal posicionado préximo a regiao anal deve ser limitado para evitar a formacao
de abscessos; além disso, deve ser verificado em intervalos proximos [25].

Analgo-sedacdo: Basicamente, ndo ha contra-indicacbes. Em pacientes com AMC,
presume-se um ligeiro aumento da responsividade a drogas depressoras respiratérias. Com
a histéria do paciente de refluxo gastroesofagico, um risco aumentado de aspiracdo do
conteudo gastrico deve ser levado em consideracéo [17,30].

Exames adicionais pré-operatérios necessarios (além do cuidado padréo)

Basicamente, nenhum diagndstico pré-operatorio especifico € necessario em pacientes com
AMC. Devido as caracteristicas multifacetadas e as causas desta doenga, uma avaliagéo
exata quanto a gravidade da doenca, formato da cabecga, contraturas, bem como deformi-
dades espinhais e toracicas € indispensavel. Dados anamnésticos relativos a operacdes
anteriores e intubagfes fornecem informagfes valiosas sobre os riscos de intubacdo que
devem ser previstos.

Coleta de sangue: No caso de intervencfes menores e dados anamnésticos imperceptiveis,
a coleta de sangue pode ser evitada antes da cirurgia ou, antes, adiada para o periodo apés
a inducédo da anestesia - devido a reconhecida dificuldade de acesso venoso.

ECG / UCG: Nao ha doenca cardiaca congénita especifica em conexao com AMC. Em
fontes literarias, relatos de anomalias como persisténcia do ductus arteriosus, coarctacdes
da aorta e estenoses adrticas sdo avaliados principalmente como coincidéncias esporadicas
dessa sindrome [21,30].

Radiografia toracica, fungdo pulmonar, hemogasometria: Esses exames devem ser
realizados dependendo da existéncia e da gravidade da escoliose, hipoplasia pulmonar,
deformidade toracica ou miopatia, bem como do tamanho e tipo da intervengéo pretendida.
Nessas circunstancias, pode haver um distirbio ventilatério restritvo que deve ser
esclarecido [12,17].

Perguntas especificas sobre aspiragcbes recorrentes, pneumonia e refluxo fazem parte de
toda anamnese.

No caso de criancas agitadas, a hemogasometria pode ser realizada com amostras de
sangue capilar.

O rastreamento de apneia obstrutiva do sono em pacientes com histérico de ronco é
recomendado. A artrogripose pode causar AOS e hipoventilagdo do sono [50].

Imagem da coluna cervical: em pacientes com AMC com sintomas clinicos relacionados a
instabilidade da coluna cervical, € recomendado realizar uma avaliagdo neurorradiologica da
juncéo craniocervical. Um caso de subluxacdo atlantoaxial por causa de AMC foi descrito
[13]. A escoliose que compreende a coluna cervical ou uma sindrome de Klippel-Feil pode
levar a esses sintomas [30].
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InvestigacBes adicionais: O sistema organico mais freqientemente envolvido é - secundario
ao sistema musculoesquelético - o trato urogenital (10-42%). A este respeito, hipospadia e
anomalias renais (agenesia ou duplicagdo dos rins, comprometimentos funcionais do rim
semelhantes a sindrome de Fanconi) [15] sdo relevantes em termos de anestesiologia.
Pacientes com sindrome ARC sdo extremamente raros (artrogripose, disfuncédo renal,
colestase) [5] e particularmente afetados por comprometimentos da funcéo renal, distdrbios
hepaticos, hipotireoidismo e cardiopatia congénita.

Preparacao especifica para o manejo da via aérea

Em até 25% dos pacientes com AMC, uma laringoscopia direta dificil ou impossivel e / ou
intubacdo pode ser antecipada [17,30]. Os achados causais tipicos sdo, por exemplo:
abertura oral restrita, hipoplasia mandibular (micrognatia), palato arqueado alto, mobilidade
reduzida da lingua, aparéncia semelhante & da sindrome de Pierre Robin, pescoco curto,
torcicolo e epiglote omegaformada. Fenda palatina e grandes hemangiomas na face
também foram descritos [8-11,26,30].

Na maioria dos casos de intubacgéo dificil, foram relatadas boas condi¢des para ventilagéo
por mascara laringea. No entanto, existem relatos de casos que descrevem a falha da
ventilacdo através de uma mascara laringea por causa de grandes alterac6es anatdbmicas
[9,42,49].

De acordo com todas as fontes da literatura que foram consultadas, a respiracdo por
mascara foi possivel sem problemas. Particularmente sempre que a intubacao anestésica
for indispensavel, é recomendavel manter todos os materiais respiratérios (pediatricos) de
uso geral na clinica ou na pratica médica - além da mascara laringea [54].

E relatado que as intubacdes bem-sucedidas foram realizadas através da mascara laringea,
cateter de troca das vias aéreas de Cook, intubagdo com fibra Optica flexivel, bem como
usando um laringoscopio McCoy com cateter Fogarty integrado [8-10]. A necessidade de
cricotireoidotomia em uma situagdo de emergéncia podera ocorrer [49].

Preparacao especifica para transfusdo ou administracdo de hemoderivados

Em pacientes com AMC, geralmente nenhuma tendéncia de aumento de sangramento é
observada em comparagédo com pacientes sem AMC. Novamente, uma anamnese detalha-
da do sangramento em cada caso individual determina o planejamento pré-operatorio.

No entanto, no caso da sindrome ARC (artrogripose, disfuncéo renal, colestase), € descrito
um disturbio funcional dos trombécitos. Um caso de hemorragia inesperadamente forte apos
biopsia hepética percutanea e um caso com hemorragia nasal espontdnea com risco de vida
foram descritos. [14,46].

Recomenda-se cautela no caso de pacientes que tomam acido valproico. Os seguintes sdo
efeitos colaterais relevantes para a hemorragia: trombocitopenia, bem como um tempo de
sangramento prolongado devido a uma concentracdo reduzida de fibrinogénio, fator VIII e
inibicdo da fase secundaria da agregacao plaquetaria. Se houver tempo suficiente antes de
grandes intervengdes cirargicas (neurocirurgia, opera¢des no quadril), 0 agente antiepilép-
tico ativo deve possivelmente ser alterado para outra classe de substancia sob supervisdo
médica especializada. Foi comprovado o sucesso de iniciar opera¢cdes com perda de
sangue abundante esperada (por exemplo, osteotomia pélvica, correcdo de escoliose em
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termos de fusdo de segmento longo) com unidade de coleta de protecdo de células
(reservatério).

A cirurgia das extremidades distais € frequentemente realizada sob parada circulatéria local
(torniquete).

Preparacao especifica para anticoagulacao

N&o ha evidéncia de um risco geralmente aumentado de trombose ou da necessidade de
administracdo regular de anticoagulantes para pacientes com AMC. No entanto, também
nestes casos, a anamnese deve incluir questdes relacionadas com, por ex. uma tendéncia
familiar para desenvolver trombose (trombofilia).

No pOs-operatorio - em particular apos interven¢cdes nos membros inferiores e durante

longos periodos de imobilizagéo - em geral, uma profilaxia de trombose adequada deve ser
considerada desde o inicio da puberdade.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizagao

Frequentemente, as criangas com AMC s&o muito magras como consequéncia da reducéo
do tecido subcutaneo, da massa muscular reduzida e por problemas nutricionais que
possivelmente existem no caso da forma neurogénica da AMC (refluxo, disfagia, aspiracdes
[11,17,30)).

Junto com as contraturas pré-existentes, o posicionamento dos pacientes para a cirurgia se
torna mais dificil. Para evitar danos de decubito, a colocagédo de coxins sob todas as partes
do corpo em contato com a base € obrigatoria.

J& na fase inicial da anestesia, especialmente em criangas pequenas, 0 manejo térmico
suficiente deve ser lembrado.

Devido a reduzida flexibilidade das articulacdes e a consequente falta de exercicio fisico, ja
fetos e recém-nascidos podem desenvolver osteopenia. O risco de fraturar 0s 0ssos longos
ocos durante o nascimento é aumentado nas criangas afetadas [35]. A osteoporose ja existe
na infancia [23]. Isso reforga a importancia de um posicionamento cuidadoso, embora ndo
haja evidéncias da relevancia clinica da osteoporose nesse aspecto.

InteracOes entre farmacos anestésicos e medicagcdes de uso continuo

Nao existe um medicamento tipico de longo prazo no caso de AMC. Como mencionado
anteriormente, uma anamnese detalhada deve ser realizada em relacdo as doencas
concomitantes.
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Procedimento anestesioldgico

Faz sentido administrar pré-medicacdo oral ansiolitica pela administracdo de um
benzodiazepinico (por exemplo, Midazolam) em uma dosagem cuidadosa (0,4-0,5mg / kg)
[25]; entretanto, isso ndo € prescrito por todos os autores [23].

Devido a qualidade geralmente pobre da veia e a populagdo de pacientes principalmente
pediatricos, em muitos casos a inducdo inalatéria da anestesia é necesséria. A este
respeito, 0 uso nado problematico de Sevoflurano, Halotano [28,30], mas também o uso de
uma mistura N20 / O2 [25] é descrito. Em alguns casos, ndo é possivel obter acesso
venoso periférico e a colocacao primaria de um cateter venoso central € necesséria [25,30],
mas desde a introducdo do ultrassom, a colocagdo IV guiada por ultrassom pode ser (til

[53].

Para inducdo intravenosa de anestesia, Propofol e Tiopental tém se mostrado valiosos
[20,23,25,28,30]. Também ha relatos positivos de cetamina / midazolam [17,23,43].

Devido a baixa massa muscular e também as altera¢cdes neurogénicas e miopaticas, 0s
pacientes com AMC podem apresentar reacfes sensiveis a anestésicos inalatorios e
intravenosos, relaxantes musculares ndo despolarizantes e a opiaceos [17,23,30,34]. E
dada preferéncia a derivados desses grupos de medicamentos com eficicia de curto prazo.
Dessa forma, o risco de complicagdes pos-operatérias pode ser reduzido [18,19,30]. Nao ha
contraindicagfes absolutas no que diz respeito a certos narcoticos.

A anestesia pode ser mantida pela administracdo de anestésicos intravenosos ou inalatorios
(também em combinag&o com N20).

A instabilidade hemodindmica pode ser mais provavel entre pacientes que sofrem de AMC.
A hipotensdo com necessidade de vasopressores também ocorre sem cardiopatia
subjacente. N@o ha ligacdo direta conhecida com cardiomiopatia [53]. Deve haver
medicacgéo vasoativa disponivel.

A hipertermia perioperatdria descrita (diagndstico diferencial: hipertermia maligna) em caso
de AMC é discutida no tépico “diagnésticos diferenciais tipicos”. Por precaugéo, o uso de
Succinilcolina deve ser renunciado. Embora em muitos casos esta droga tenha sido usada
sem causar problemas [27,34] - a succinilcolina pode levar a aumentos elevados de potassio
no caso de um componente miopatico subjacente da AMC [28,30].

Sempre que possivel, € muito razoavel combinar narcose com anestesia regional para
pacientes com AMC. Isso leva a uma demanda reduzida de anestésicos, condicdes
circulatérias estaveis, a manutengdo da respiragdo espontanea (se necessario), prevengao
do estresse e terapia suficiente da dor perioperatdria. Este ultimo é vantajoso principalmente
no pés-operatodrio imediato e essencial para o sucesso da operacéo [18,19,23,51].

O acetaminofeno ajustado ao peso pode ser usado para terapia da dor pos-operatoria [54].
Ndo héa particularidades descritas em relacdo a aplicacdo de anestésicos locais. A
combinagdo de anestésicos locais com adjuvantes como clonidina no caso de anestesia
regional periférica [25] ou de sufentanil, clonidina ou adrenalina no caso de anestesia
peridural (caudal) tem sido aplicada com sucesso [19,25].
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Monitorizac&o especifica ou adicional

O tipo de monitoramento deve ser escolhido de acordo com o tipo e extensdo da cirurgia,
considerando também os sistemas de 6rgéos potencialmente envolvidos.

Como parte do monitoramento padrdo, a vigilancia da temperatura e do CO2 € de particular
importancia, mesmo no caso de pequenas intervengdes [25,28]. A razdo é que a AMC é
frequentemente acompanhada por reacdo hipermetabdlica intraoperatéria inespecifica
(hipertermia) [27,28,30]. Nessas circunstancias, o paciente possivelmente desenvolve
acidose e hipercalemia. Medi¢gOes intraoperatorias repetitivas de valores de pH e
concentracoes de K + podem fornecer informacgdes valiosas.

A aplicacdo de relaxometria apds a administracao de relaxantes musculares é aconselhavel
(dificil calcular a duracdo do bloqueio neuromuscular com risco de curarizacao residual pos-
operatdria (CRPQ)) [17,23,30,34]).

As investigacdes sobre a medi¢cdo da profundidade anestésica (por exemplo, BIS) em
pacientes com AMC néo estéo disponiveis.

Em relacdo a duracédo frequentemente prolongada das operac¢fes (e quanto a possibilidade
de cateteres caudais / peridurais de demora), um cateter urinario tem se mostrado Uutil.

Em caso de anamnese de refluxo ou aspiracdo, pode-se considerar a colocacdo de sonda
nasogastrica intraoperatoria

Complicacbes possiveis

Problemas frequentes em pacientes com AMC, descritos na literatura, foram mencionados
nos capitulos anteriores ou sao descritos em “diagndsticos diferenciais tipicos”.

Cuidados p6s-operatorios

No p0s-operatoério, os pacientes com AMC parecem ter predisposicdo para problemas
respiratérios. A ocorréncia frequente de estridor pés-extubagdo apds intubagédo dificil é
relatada [30]. Um aumento da sensibilidade aos bloqueadores neuromusculares e opioides
foi descrito [51].

No caso de componentes neurogénicos do AMC e efeitos residuais potencialmente
adicionais da anestesia, 0s pacientes as vezes desenvolvem um controle reduzido do trato
respiratorio superior e distarbios de degluticdo durante a fase de recuperacéo.
Especialmente os pacientes com disturbio pulmonar restritivo conhecido (por exemplo,
escoliose grave, hipoplasia pulmonar, miopatia, aspiracbes recorrentes pré-existentes)
mostram uma tendéncia pds-operatoria para a formacdo de hipoventilacdo e atelectasia
causando necessidade prolongada de oxigénio [17-19,30].

No entanto, o risco de complicacdo respiratéria fatal (por exemplo, pneumonia) também
pode ser aumentado no tipo distal de AMC quando as alteragBes ortopédicas levam a
dificuldade de excretar expectoracao suficientemente [48].

Consequentemente, € recomendavel monitorar a funcdo respiratéria do paciente em
intervalos curtos por um longo periodo de tempo (por exemplo, oximetria de pulso). Isso se
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aplica particularmente sempre que opidceos sdo usados no pds-operatério (em pacientes
pediatricos). Se ndo houver problemas maiores, a supervisdo pode ser realizada em uma
enfermaria normal.

Nao foram relatadas complica¢des (pulmonares) na sala de recuperacdo anestésica, se um
procedimento regional foi implementado além da anestesia geral e os pacientes receberam
terapia suficiente para a dor ap6s a operacéo [18,19,23-25].

Terapia da dor: Consulte o capitulo “Anestesia regional”.
A enorme importancia de uma terapia suficiente para a dor ja foi apontada.

Se néo for possivel aplicar a anestesia regional, a partir dos aprox. 6 anos, o uso de PCA
adaptado ao peso (analgesia controlada pelo paciente) pode ser levado em consideracao
em pacientes com AMC [18].

No poés-operatorio, apos descartar as contraindicacdes conhecidas, a medicacéo para dor
de rotina pode ser aplicada de acordo com as recomendacfes da OMS (por exemplo,
Paracetamol) [23].

Em termos de diagndstico diferencial, deve-se considerar que na artrogripose os pacientes
podem desenvolver dor com componente neuropético. A descricdo da terapia bem-sucedida
da dor com gabapentina em um recém-nascido com AMC apds o fracasso da terapia com
nao opioides estéa disponivel [31].

Problemas agudos relacionados a doenca e seus efeitos na anestesia e recuperagao

Presumivelmente, o fenbmeno mais frequentemente discutido em relacdo aos pacientes
com AMC expostos a anestesia geral é a questdo de saber se h4 uma predisposi¢céo para
HM (hipertermia maligna) ou néo.

Sabe-se que em alguns casos a AMC vem acompanhada de aumento da temperatura
corporal intra-operatéria (descrita até 38,8°C). Nesses casos, 0 paciente possivelmente
desenvolve um aumento no CO2 expirado e acidose consecutiva. Nos casos relatados, o0s
pacientes ndo desenvolveram cianose; 0s exames pos-operatorios para detectar a presenca
de mioglobina na urina foram negativos. As intervengdes cirdrgicas puderam ser concluidas;
0s pacientes se recuperaram rapidamente apés a cirurgia. Nenhuma terapia especifica foi
necessaria. O resfriamento ativo (de 38,8°C em diante) foi suficiente. Se as bidpsias
musculares foram realizadas apos este evento, todas elas foram normais [20,27-30]. Além
de outros, um aspecto que exclui a HM como doenca causadora é o fato de o fendmeno da
hipertermia intraoperatoria ocorrer também durante a anestesia sem gatilho [28,30]. Uma
pesquisa retrospectiva examinou 396 narcoses em 67 pacientes com AMC e - apesar da
exposi¢cdo a substéncias desencadeadoras conhecidas (Halotano / Succinilcolina) - n&o
houve nenhum caso de HM [27]. Presumivelmente, a probabilidade de desenvolver
hipertermia depende da génese primaria da AMC (neurogénica / miogénica) [28]. Em uma
série de casos, isso foi de 33% [30]. Um estudo retrospectivo ndo encontrou evidéncias de
aumento da probabilidade de hipertermia intraoperatéria ou respostas hipermetabdlicas,
mas ndo pode descartar a possibilidade de que exista uma associagao significativa [53].

Os casos descritos na literatura que relatam a suspeita de HM s&o provavelmente muitas
vezes uma representacdo dessa reacdo hipermetabdlica, que ocorre sem qualquer motivo
ou defeito definitivamente identificavel. Nesse contexto, a hipertermia no caso da
artrogripose é, portanto, descrita sem outros sinais de HM [26,29].
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No entanto, ha uma descricdo (1984) de dois casos de HM em pacientes com AMC. Ambos
os casos foram adequadamente confirmados em termos de diagndéstico [40]. A literatura de
2009 tem uma posicao clara a esse respeito: em um total de dois casos relatados, uma
ligeira associacdo de artrogripose e HM é assumida. Esta suposicdo é reforcada por um
outro relato de caso de HM na literatura [53]. A succinilcolina deve ser evitada [42].

Em resumo, a reacdo hipermetabdlica intraoperatéria observada com frequéncia em
pacientes com AMC mostra muitas diferencas em comparacdo com a HM. Por exemplo, ndo
ha fatores desencadeantes definidos e pode ser controlado por medidas meramente
sintomaticas. Um monitoramento adequado (veja acima) deve estar disponivel [27-29].

Obviamente, a ocorréncia de HM em caso de artrogripose - como no caso de todos os
outros pacientes anestesiados que nao tiveram resultados negativos para HM - ndo pode
ser excluida e deve ser levada em consideracdo quando os sintomas correspondentes
forem observados.

Anestesia ambulatorial

Frequentemente, os pacientes cirargicos com AMC sdo criangas. Devido aos possiveis
problemas perioperatorios, sao considerados pacientes de risco [19].

Nao h& recomendacdes sobre um procedimento ambulatorial no caso de AMC. Em muitos

casos, um tratamento ambulatorial provavelmente ndo é razoavel devido a terapia
ortopédica pés-operatdria intensiva.

A anestesia ambulatorial em pacientes (pediatricos) com AMC deve ser uma excegao e
somente ser realizada ap6és uma avaliagdo completa dos beneficios e riscos. (Uma
constelacdo imaginavel seria, por exemplo: intervengcdo minima, AMC sem malformacdes
concomitantes consideraveis, boa adesédo do paciente e / ou dos pais e cuidados posteriores
suficientemente prolongados).

Anestesia obstétrica

A maioria das descri¢cdes de anestesia no caso de AMC referem-se a pacientes pediatricos.
Relatos de casos de narcose no caso de artrogripose em adultos dificiimente podem ser
encontrados - exceto em pacientes ginecologicas submetidas a uma cesariana.

Frequentemente, esse tipo de parto é planejado principalmente por causa de anomalias
pélvicas e espinhais [32-34].

Na maioria dos casos, as pacientes do sexo feminino foram submetidas a anestesia vérias
vezes na infancia e, portanto, seu histérico médico pode ser facilmente obtido. [34]. Um trato
respiratorio problematico pré-existente pode se deteriorar devido a alteracbes adicionais
tipicas da gravidez.

Se adequado, 0 blogueio neuroaxial deve ser preferivel & anestesia geral com indugéo de
sequéncia rapida.

Partos sem intercorréncias sob raquianestesia continua sao descritos [32,33]. No entanto, a

puncdo lombar pode ser dificil ou nunca ter sido realizada [22,34]. A difuséo irregular da
solucédo de anestésico local no caso de anestesia peridural € possivel [34].
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Em um caso, um pequeno tubo (6,0 ID) e a troca da lamina foram necessarios apds inducéo
em sequéncia rapida. A succinilcolina administrada teve um tempo de ac¢do clinica
claramente prolongado [34].

Se ndo a mée, mas o feto é afetado pela AMC, partos repetitivos tornam-se dificeis devido
ao aumento do numero de apresentacfes pélvicas. A crianga corre o risco de sofrer fraturas
[35]. A cesarea primaria pode ser necesséria devido a hiperextensdo da cabeca fetal [44].
Também s&o descritos procedimentos de tratamento ex utero intraparto (EXIT) com o
propésito de intervencdo nas vias aéreas, incluindo traqueostomia do feto [45]. Um estudo
retrospectivo conclui que bebés recém-nascidos com artrogripose que requerem respiracao
artificial no momento do nascimento, tém um progndstico ruim [36].
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