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Recomendacdes Anestésicas para

Xeroderma Pigmentosum

Nome da doenga: Xeroderma Pigmentosum (XP)
ICD 10: Q82.1
OMIM:

Sinénimos: Doenca de Kaposi, Ictiose; individuos que sofrem desta doenca sé&o
frequentemente chamados de filhos da noite ou as pessoas da lua.

Sumario da doenga: O Xeroderma Pigmentoso (XP) € uma doenga autossdmica recessiva
rara, devido ao defeito nos genes de reparo dos nucleotideos, resultando na incapacidade
de reparar o DNA danificado causado pelos raios ultravioleta (UV). Assim, as pessoas que
sofrem desta doenca apresentam extrema sensibilidade a luz solar e a radiacdo UV e séo
caracterizadas por lesGes na pele, principalmente nas areas expostas ao sol, como cabecga,
face e pescocgo. Afeta 1 em cada 2,5 milhGes de pacientes e tem um risco aumentado em
1000 vezes de desenvolver cancer em areas expostas ao sol. Mesmo a incidéncia de
malignidade interna é 10-20 vezes maior do que em individuos normais. A doencga também
pode estar associada a degeneracdo neuroldgica progressiva. A maioria das pessoas exige
varias cirurgias para remoc¢ao de lesdes da pele, lesbes oculares e outras malignidades. As
principais preocupacdes anestésicas sdo 0s acessos intravenosos dificeis, via aérea dificil
(ventilacdo por bolsa-méascara e intubacdo), genotoxicidade e deterioracdo neurologica
progressiva dos pacientes com o uso de agentes anestésicos volateis, aumento da
sensibilidade a opiodides, benzodiazepinicos e relaxantes musculares, e extubacao dificil
devido ao afundamento da epiglote.

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

Talvez o diagnostico esteja errado

o Encontre mais informacbes sobre a doenca, os seus centros de referéncia e
organizacOes de pacientes na Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Cirurgia tipica

Pacientes com XP sofrem excisdo de carcinoma espinocelular, carcinoma basocelular nas
areas expostas a radiacao ultravioleta (face, cabeca e pescogo) juntamente com enxertos de
pele e retalhos cutaneos.

Eles também passam por enucleacao do globo ocular, correcdo de ectrépio, remocao de
tumores oculares e cirurgias de catarata.

Tipo de anestesia

As lesbes geralmente estdo presentes na cabeca, face e na parte superior do corpo,
portanto, a maioria dos pacientes requer anestesia geral.

Agentes volateis devem ser evitados, uma vez que esses agentes demonstraram facilitar a
progressao da doenga. O halotano tem efeitos genotoxicos e o isoflurano, o sevoflurano esta
associado ao agravamento dos sintomas neurol6gicos. Portanto, a anestesia intravenosa
total deve ser a técnica anestésica de elei¢ao.

Esses pacientes sdo sensiveis aos benzodiazepinicos e opibdides. Assim, a pré-medicacdo
com benzodiazepinicos deve ser evitada e, quando necessarios, esses medicamentos
devem ser administrados sob monitorizagéo.

Esses pacientes sdo mais sensiveis aos relaxantes musculares. Portanto, evite totalmente
os relaxantes musculares, se possivel, e se nao for possivel, pelo menos, uma dose menor
de relaxante muscular de acdo mais curta, recomenda-se um monitoramento rigoroso do
blogueio neuromuscular.

Sempre que possivel, se o local da cirurgia permitir, a anestesia regional deve ser preferida
a anestesia geral.

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

A triagem genética pode ser feita para conhecimento do tipo de XP (total de 7 tipos, XPA a
XPG) e também para saber sobre o tipo neurodegenerativo (todos s&o, exceto o XPC e
XPE).

Avaliacdo neuroldgica, bem como TC/RNM do cérebro nos pacientes com sintomas neurol6-
gicos para descartar quaisquer outras causas que néo o XP.

Testes de deficiéncia auditiva neurossensorial em pacientes com perda auditiva.

Preparacao especifica para o manejo da via aérea

Ha casos relatados de via aérea dificil em pacientes que sofrem desta doenca. As multiplas
lesbes na face e desfiguracdo do rosto podem causar uma ventilacao dificil sob mascara
facial, portanto varios tamanhos e tipos de mascaras devem ser preparados de acordo.
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Além disso, ha relatos de intubacéo dificil exigindo estiletes e bougies. O carro de via aérea
dificil deve estar disponivel durante o manejo das vias aéreas. A intubag¢do com fibra otica
acordada pode ser a escolha do manejo de pacientes com via aérea dificil antecipada.

Também aconselhamos a manter gaze embebida em parafina em casos de lesbes
ulcerativas para evitar sangramento e descamacao da pele pela presséo direta da mascara.

Também sugerimos a extubacdo acordada em pacientes com deiscéncia epiglética, que séo
relatados como causadores de estridor no pds-operatorio.

Preparacao especifica para transfusdo ou administracdo de hemoderivados

Nenhuma recomendagéo encontrada.

Preparacdo especifica para anticoagulacéo

Nenhuma recomendagéo encontrada.

Precaucdes especificos para posicionamento, transporte e mobilizagdo

A doenca progride quando a pele é exposta aos raios UV. Assim, o paciente deve usar
roupas de protecédo, filmes de protecdo UV e filtros solares com alto fator de proteg&o solar
(FPS) no teatro de operacdes.

E aconselhavel cobrir todas as partes do corpo com campos cirdrgicos antes de ligar as
luzes da sala de cirurgia. Evitar as luzes halogenadas, tanto quanto possivel.

Os ossos podem ser frageis nesses pacientes devido a falta de luz solar que leva a
deficiéncia de vitamina D, de modo que o preenchimento adequado dos pontos de pressédo e
0 manuseio cuidadoso durante o transporte sdo imprescindiveis.

O uso de pomadas oculares e o fechamento adequado dos olhos devem ser assegurados
em pacientes com lesGes conjuntivais e corneanas.

Provaveis interacfes entre farmacos anestésicos e medicagdes de uso continuo

Os pacientes podem estar tomando agentes quimioterapicos como 5-Fluorouracil (5-FU),
gue causa mielossupressédo. Portanto, o 0xido nitroso deve ser evitado nesses pacientes.

Pacientes com XP podem estar em uso de esteroéides, entdo a suplementacéo de esterbides
no intraoperatdrio e manutencao no periodo pos-operatorio é recomendada.

Procedimento anestesiologico

Devido a multiplas lesGes na pele, a canulacéo e fixacao intravenosas podem ser dificeis.
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Para anestesia geral, a anestesia intravenosa total (TIVA) é preferida. O halotano, o iso-
flurano e o sevoflurano demonstraram ter efeito genotdxico e também causam o agrava-
mento dos sintomas neuroldgicos. Portanto, € melhor que esses agentes sejam evitados.
Propofol, cetamina ou dexmedetomidina com opioides de acao curta sdo os agentes anesté-
sicos preferidos para a TIVA.

O oxido nitroso deve ser evitado em pacientes que tomam 5-Fluorouracil, pois ambos os
medicamentos causam mielossupressao.

Como esses pacientes sdo sensiveis aos efeitos paralisantes dos relaxantes musculares
devido a disfuncéo neuronal e & atrofia muscular, recomenda-se evitar ou 0 uso minimo de
agentes de acdo mais curta com monitoramento restrito do bloqueio neuromuscular. A
intubacdo sem o uso de relaxantes musculares pode ser facilitada pelo uso de outros
adjuvantes anestésicos como a dexmedetomidina.

Além disso, a dexmedetomidina também reduz a dose de inducado e manutencéo do propo-
fol, atenua o reflexo das vias aéreas durante a intubagéo e a extubacado, diminui a necessi-
dade de opioides e também ajuda a melhorar a recuperagéo. A cetamina também pode ser
um bom complemento da TIVA.

Além disso, esses pacientes sdo muito sensiveis aos opibides. Portanto, opioides de acao
curta, como o fentanil, podem ser usados no periodo intraoperatério. O uso de analgesia
multimodal com cetamina, paracetamol, cetorolaco, dexmedetomidina, infiltracdo de anesté-
sicos locais diminui a necessidade de opioides. O uso concomitante de benzodiazepinicos e
opioides levou a apneia e dessaturacdo, indicando que esses pacientes sao muito sensiveis
a essa combinagéo.

O uso de pomada oftalmica nos periodos intraoperatdrios impede a ressecamento da cérnea
e, portanto, as ulcera¢des da cérnea.

Nao h& contra-indicagbes para a anestesia regional, na dependéncia do local do campo
cirdrgico e pela escolha do paciente.

Monitorizacdo especifica ou adicional

A monitorizacdo padrdo ASA | e Il é necesséria para todos os pacientes, que inclui
temperatura, frequéncia cardiaca, ECG, presséo arterial, concentracdo de saturacao
periférica de oxigénio e concentracdo expirada de didxido de carbono.

O estimulador de nervo periférico é recomendado para avaliar o bloqueio neuromuscular é
guando relaxantes musculares sédo usados.

O monitoramento do indice Bispectral (BIS) é benéfico para garantir a profundidade da
anestesia sempre que for aplicavel.

Complicacbes possiveis

A progressdo da doenca e agravamento dos sintomas neuroldgicos, no poés-operatorio
imediato e tardio, ocorrem em pacientes especialmente quando agentes volateis como
halotano, isoflurano, sevoflurano sdo usados.
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Recuperacao tardia, agitacdo, movimentos anormais, confusdo sdo as manifestacdes
imediatas, enquanto distarbios de memodria, falso reconhecimento e declinio cognitivo
reversivel tém sido relatados como as complicacdes tardias apds o uso de agentes volateis.

Cuidados pés-operatérios

Evite a exposicao da pele a luz UV nas partes expostas.

Monitorar uma recuperagdo suave, pois os efeitos de drogas sdo mais pronunciadas em tal
paciente.

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

Nenhuma recomendacao encontrada.

Anestesia ambulatorial

Nenhuma recomendagéo encontrada.

Anestesia obstétrica

Nenhuma recomendacao encontrada.
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