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Recomendac0fes anestésicas para

Displasia arritmogénica do ventriculo direito

Nome da doenca: Displasia arritmogénica do ventriculo direito
ICD 10: 142.8

OMIM:

Sindbnimos: Cardiomiopatia arritmogénica do ventriculo direito

Sumario da doenca: A displasia arritmogénica do ventriculo direito (DAVD), também
conhecida como cardiomiopatia arritmogénica, € uma cardiomiopatia hereditaria. E
desproporcionalmente representado em casos de morte inexplicada sob anestesia, mas
existem poucos relats publicados sobre 0 manejo seguro da anestesia em pacientes com
DAVD. A displasia arritmogénica do ventriculo direito € uma forma de cardiomiopatia
genética que é uma causa bem conhecida de taquicardia ventricular e morte subita,
principalmente em atletas e jovens. A DAVD também é uma das principais causas de morte
durante a anestesia. Em uma analise relatada de autdpsias forenses, dezoito em cinquenta
mortes perioperatérias em pacientes ASA 1 submetidos a procedimentos cirirgicos, geral-
mente associados a mortalidade extremamente baixa, foram previamente encontrados na
autOpsia para mostrar caracteristicas histolégicas da DAVD. Nenhum desses pacientes
tinham qualquer historia cardiaca prévia. Quatro dos pacientes morreram na indugdo da
anestesia, nove durante o procedimento cirdrgico e cinco dentro de 2 horas ap0s a cirurgia
ter sido concluida.

A prevaléncia estimada da DAVD na populagéo geral é de cerca de 1 em 5.000. Os homens
jovens sdo afetados cerca de trés vezes mais frequentemente do que as mulheres, com
uma prevaléncia mais elevada (até 0,8%) relatada em certas partes da ltalia (Veneto) e
Grécia (Ilha de Naxos). A uma taxa de prevaléncia de 1 em 5.000, a maioria dos
anestesistas encontrara pacientes com DAVD, em alguns dos quais o diagnéstico pode néo
ter sido estabelecido. A demonstracao histolégica de atrofia do midcito e substituicao fibro-
gordurosa transmural do miocéardio do ventriculo direito é tipica dessa condi¢do. A imuno-
histoquimica para placoglobina também pode aumentar a precisdo desse diagndstico.
Curiosamente, em 70% dos casos, o ventriculo esquerdo também esta envolvido. A DAVD é
causada por mutacdo nas proteinas desmossomais placofilina 2 (PKP2), desmogleina 2
(DSG2), desmocolina 2 (DSC2), desmoplaquina (DSP) e placoglobina (JUP) e outras.




A medicina estd em desenvolvimento

Talvez haja novo conhecimento

Cada paciente é Unico

Talvez o diagnéstico esteja errado

@3 Encontre mais informacdes sobre a doenca, os seus centros de referéncia e
v organizacfes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net
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Cirurgia tipica

Os pacientes podem se apresentar para qualquer tipo de cirurgia, desde pequenas
condicbes dentérias e ginecoldgicas até grandes operacfes vasculares e cardiacas.

Tipo de anestesia

Tanto a anestesia geral quanto a regional foram descritas para 0 manejo desses pacientes.
Ha escassez de dados sobre as técnicas anestésicas mais seguras para esses pacientes.
Recomenda-se evitar determinados agentes anestésicos, embora a base de evidéncias para
essas recomendacdes seja anedodtica. O uso de agentes como succinilcolina e anestésicos
volateis foi desencorajado. No entanto, a manutengdo de condi¢des hemodinamicas ideais
para perfusdo miocardica pode ser a melhor estratégia de protecdo contra a fibrilacao
ventricular nesses pacientes.

O uso de monitoramento invasivo no perioperatorio tem sido recomendado. A colocacao de
cateter de artéria pulmonar (CAP) pode levar a fibrilagdo ventricular devido a estimulagéo
mecanica das estruturas ventriculares direitas e 0 risco versus beneficio deve ser
cuidadosamente considerado.

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

Deve-se destacar que em muitos dos pacientes com DAVD que se apresentam para
cirurgia, o diagnéstico pode nao ser conhecido no pré-operatério e, portanto, nenhuma
investigacdo especifica feita. Os pacientes com DAVD conhecida e sintomatica geralmente
tém dispositivos desfibriladores implantaveis (CDI) in situ. E importante continuar a
medicagdo antiarritmica no perioperatorio.

Preparacao especifica para o manejo da via aérea

N&o reportado.

Preparacao especifica para transfusao ou administragdo de hemoderivados

N&o reportado.

Preparacao especifica para anticoagulagéo

N&o reportado.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizacéo

N&o reportado.
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Interagdes entre farmacos anestésicos e medicagfes de uso continuo

Continue com a medicacdo antiarritmica no perioperatério. Se um CDI ou marca-passo
estiver in situ, certifique-se de que sua funcdo seja verificada no pré-operatério e que o
dispositivo seja colocado em um modo compativel com o uso de diatermia intra-operatoria.

Procedimento anestesioldgico

Tanto a anestesia geral quanto a regional foram descritas para 0 manejo desses pacientes.
Ha escassez de dados sobre 0 manejo anestésico mais seguro desses pacientes.
Recomenda-se evitar determinados agentes anestésicos, embora a base de evidéncias para
essas recomendacdes seja anedodtica. O uso de agentes como succinilcolina e anestésicos
volateis foi desencorajado. No entanto, a manutencédo de condi¢des hemodinamicas ideais
para perfusdo miocardica e monitoramento adequado pode ser a melhor estratégia de
protecdo contra a fibrilagdo ventricular nesses pacientes.

Monitorizac&o especifica ou adicional

Monitorizag&o invasiva da pressdo sanguinea, bem como monitorizagdo néo invasiva usual
para cirurgia, e. ECG séo considerados obrigatérios.

Equipamento externo de desfibrilacdo e estimulacao deve estar disponivel e conectado ao

paciente por meio de eletrodos de desfibrilacdo/estimulacdo externa antes da inducdo da
anestesia.

ComplicacBes possiveis

Arritmias ventriculares.

Cuidados pés-operatérios

Recomenda-se a realizacdo de ECG poés-operatorio e monitoramento hemodinamico
invasivo até que a estabilidade cardiovascular seja estabelecida por um periodo pos-
operatorio adequado, compativel com a duracdo e o tipo de procedimento cirdrgico
realizado.

Informacgdes sobre situacdes de emergéncia/ diagnostico diferencial

Pacientes com DAVD conhecida devem sempre consultar um cardiologista especializado
em eletrofisiologia no pré-operatério. A complicacdo perioperatéria mais provavel é a
arritmia ventricular e protocolos de tratamento para taquicardia ventricular ou fibrilacdo
ventricular devem estar disponiveis e seguidos.
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Anestesia ambulatorial

Devido a alta incidéncia de morbidade em pacientes com DAVD conhecida submetidos a
cirurgia, a anestesia ambulatorial ndo é recomendada; esses pacientes devem ser
internados e monitorados no pos-operatério, conforme discutido acima.

Anestesia obstétrica

Semelhante a outros tipos de cirurgia.
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