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Recomendações anestésicas para  

Artrogripose múltipla congênita 

Nome da doença:   Artrogripose múltipla congênita (AMC) 

ICD 10:  Q74.32 

OMIM:  

Sinônimos:   Artrogripose, amioplasia congênita, artromiodisplasia congênita, síndrome de 
Guérin-Stern, miodistrofia fetal deformante 

Sumário da doença:  AMC é a descrição clínica de uma síndrome congênita com uma 
incidência estimada de 1: 3.000-10.000 [25,30,38]. Já dentro do útero, a frequência de 
movimento do feto é reduzida devido a múltiplas contraturas articulares - na maioria 
simétricas. Primeiramente, as grandes articulações das extremidades, a coluna [12], mas 
também a região otolaringológica [10,11] são afetadas - com gravidade variável. Além disso, 
uma massa muscular reduzida e um tecido subcutâneo meramente desenvolvido são 
notáveis. Durante o crescimento, inúmeras deformidades são geradas. Outros sistemas de 
órgãos podem estar envolvidos (SNC, sistema cardiovascular, pulmões, trato gastro-
intestinal, trato urogenital, parede abdominal). Na maioria dos casos, os pacientes desenvol-
vem inteligência normal. 

Os detalhes da causa desta doença não progressiva não são claros. A frequência reduzida 
dos movimentos fetais parece ser significativa - por diferentes razões [16]. Entre outros, 
fatores externos (por exemplo, oligoidrâmnio, septo uterino), principalmente alterações 
metabólicas nas células musculares ("forma miopática") ou um distúrbio das células cornuais 
anteriores da medula espinhal ("forma neuropática") são discutidos como possíveis gatilhos. 
Assim, não é surpreendente que numerosas síndromes possam estar associadas com AMC 
(por exemplo, síndrome de Freeman-Sheldon [1,2], síndrome de Brown [3], síndrome de 
Bruck [4], síndrome ARC [5,46]). Mesmo doenças maternas (Miastenia gravis [7,44]) ou 
consumo de drogas durante a gravidez [6,31], bem como infecções maternas / fetais 
causadas pelo vírus de zika [52] podem levar a AMC do feto. 

A classificação clínica pode ser realizada de acordo com três graus de gravidade ("classifi-
cação de Munique") [37]: 

Tipo 1: Afecção primária das extremidades, possivelmente músculos do pescoço e do 
tronco; por exemplo.: 

             - Afecção primária das mãos e pés; parte disso é a aracnodactilia contratural (então 
chamados artrogriposes distais; autossômico dominante) 

              - Afecção de todas as extremidades - incluindo a articulação do ombro e quadril 
(60-80%) com rotação interna simétrica dos ombros, cotovelos estendidos fixos, 
contraturas de flexão e extensão das articulações do joelho, bem como pernas de 
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forma cilíndrica, talipes equinovaro (aprox. 85%) (a chamada amioplasia; na maioria 
dos casos esporádica). 

Tipo 2: malformações principalmente da linha média; afecções das extremidades (vide tipo 
1), bem como malformações de diferentes órgãos (por exemplo, hérnia diafragmática, 
escoliose pronunciada), pterígio. Uma diferenciação de outros subgrupos na artrogripose 
distal é realizada. 

Tipo 3: Distúrbios dismórficos adicionais e malformações; distúrbios do SNC. 

Essas são síndromes multifacetadas das quais a AMC é apenas um aspecto; a gravidade da 
síndrome é originada pela malformação adicional. 

Freqüentemente, os pacientes com AMC são submetidos a intervenções cirúrgicas recorren-
tes. Nesse contexto, várias particularidades anestesiológicas devem ser observadas. 

 

A medicina está em desenvolvimento 

Talvez haja novo conhecimento  

Cada paciente é único 

Talvez o diagnóstico esteja errado 

 
 

Encontre mais informações sobre a doença, os seus centros de referência e 
organizações de pacientes na Orphanet: www.orpha.net 
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Cirurgia típica 

Em primeiro lugar, os pacientes com AMC devem ser submetidos a intervenções no campo 
da ortopedia (pediátrica) [39]. As deformidades existentes são corrigidas (por exemplo, pés 
tortos [25], luxações e contraturas do quadril, luxações patelares e encurtamentos do tendão 
de Aquiles [25]). 

Também as intervenções na extremidade superior são comuns [23,28]. 

Após o primeiro ano de vida, até 65% dos pacientes desenvolvem escoliose, que 
possivelmente necessitará de correção [12]. 

Freqüentemente, as biópsias musculares são realizadas em bebês [22]. 

Possivelmente, outras intervenções são necessárias, dependendo das malformações asso-
ciadas (por exemplo, hérnia inguinal, sindactilia, hipospádia, onfalocele [10], criptorquismo, 
cálculos renais [17], refluxo gastrointestinal [20], deformidades plásticas), doenças 
subjacentes ou síndromes causais. 

Em muitos casos, as intervenções duram várias horas. 

 

Tipo de anestesia 

Os principais problemas decorrentes da anestesia em pacientes com AMC são o trato 
respiratório potencialmente difícil, más condições venosas (que melhoram após a infância), 
bem como hipertermia intraoperatória [17-19,25,27,30]. Freqüentemente, os pacientes com 
AMC precisam ser submetidos a intervenções cirúrgicas recorrentes já na infância. 

O estabelecimento pré-operatório da anestesia regional parece ser vantajoso - como 
procedimento único ou em combinação com a anestesia geral. Em bebês pequenos, a 
anestesia regional é realizada enquanto os pacientes estão dormindo. 

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

Para cirurgia da extremidade superior, são recomendados bloqueios axilar, supraclavicular e 
infraclavicular. Para cirurgia de membros inferiores, os bloqueios dos nervos paravertebral, 
lombar, epidural, iliofascial, femoral e ciático fornecem alívio da dor. É descrito o uso de 
ropivacaína (0,2%, 0,375%, 0,5% e 0,75%), bupivacaína (0,5%) e lidocaína (2%). 
Alternativamente, um cateter com túnel subcutâneo pode ser uma opção [54]. 

Ocasionalmente, a colocação do cateter pode ser complicada devido a contraturas das 
extremidades [23]. Para melhor mobilização pós-operatória e terapia suficiente da dor, é 
recomendável escolher um procedimento baseado em cateter. 

Além disso, as infiltrações intra-operatórias das bordas da ferida provaram ser valiosas. 

Devido às alterações espinhais existentes e à disseminação imprevisível de anestésicos 
locais [51], os métodos de anestesia regional próximos à medula espinhal são parcialmente 
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descritos como impossíveis (raquianestesia [22]) ou insuficientes (bloqueio peridural 
unilateral [34]). Em alguns relatos de caso, uma única dose de raquianestesia [42] ou uma 
raquianestesia contínua pareceu praticável [32,33]. 

No que diz respeito à anestesia caudal, em bebês, boas experiências têm sido feitas com o 
método de injeção única, que é aplicado com mais frequência [25,30]. No entanto, a 
colocação de um cateter caudal também é possível [24]. O tempo de permanência de um 
cateter caudal posicionado próximo à região anal deve ser limitado para evitar a formação 
de abscessos; além disso, deve ser verificado em intervalos próximos [25]. 

Analgo-sedação: Basicamente, não há contra-indicações. Em pacientes com AMC, 
presume-se um ligeiro aumento da responsividade a drogas depressoras respiratórias. Com 
a história do paciente de refluxo gastroesofágico, um risco aumentado de aspiração do 
conteúdo gástrico deve ser levado em consideração [17,30]. 

 

Exames adicionais pré-operatórios necessários (além do cuidado padrão) 

Basicamente, nenhum diagnóstico pré-operatório específico é necessário em pacientes com 
AMC. Devido às características multifacetadas e às causas desta doença, uma avaliação 
exata quanto à gravidade da doença, formato da cabeça, contraturas, bem como deformi-
dades espinhais e torácicas é indispensável. Dados anamnésticos relativos a operações 
anteriores e intubações fornecem informações valiosas sobre os riscos de intubação que 
devem ser previstos. 

Coleta de sangue: No caso de intervenções menores e dados anamnésticos imperceptíveis, 
a coleta de sangue pode ser evitada antes da cirurgia ou, antes, adiada para o período após 
a indução da anestesia - devido à reconhecida dificuldade de acesso venoso. 

ECG / UCG: Não há doença cardíaca congênita específica em conexão com AMC. Em 
fontes literárias, relatos de anomalias como persistência do ductus arteriosus, coarctações 
da aorta e estenoses aórticas são avaliados principalmente como coincidências esporádicas 
dessa síndrome [21,30]. 

Radiografia torácica, função pulmonar, hemogasometria: Esses exames devem ser 
realizados dependendo da existência e da gravidade da escoliose, hipoplasia pulmonar, 
deformidade torácica ou miopatia, bem como do tamanho e tipo da intervenção pretendida. 
Nessas circunstâncias, pode haver um distúrbio ventilatório restritivo que deve ser 
esclarecido [12,17]. 

Perguntas específicas sobre aspirações recorrentes, pneumonia e refluxo fazem parte de 
toda anamnese. 

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

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

Imagem da coluna cervical: em pacientes com AMC com sintomas clínicos relacionados à 
instabilidade da coluna cervical, é recomendado realizar uma avaliação neurorradiológica da 
junção craniocervical. Um caso de subluxação atlantoaxial por causa de AMC foi descrito 
[13]. A escoliose que compreende a coluna cervical ou uma síndrome de Klippel-Feil pode 
levar a esses sintomas [30]. 
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Investigações adicionais: O sistema orgânico mais freqüentemente envolvido é - secundário 
ao sistema musculoesquelético - o trato urogenital (10-42%). A este respeito, hipospádia e 
anomalias renais (agenesia ou duplicação dos rins, comprometimentos funcionais do rim 
semelhantes à síndrome de Fanconi) [15] são relevantes em termos de anestesiologia. 
Pacientes com síndrome ARC são extremamente raros (artrogripose, disfunção renal, 
colestase) [5] e particularmente afetados por comprometimentos da função renal, distúrbios 
hepáticos, hipotireoidismo e cardiopatia congênita. 

 

Preparação específica para o manejo da via aérea  

Em até 25% dos pacientes com AMC, uma laringoscopia direta difícil ou impossível e / ou 
intubação pode ser antecipada [17,30]. Os achados causais típicos são, por exemplo: 
abertura oral restrita, hipoplasia mandibular (micrognatia), palato arqueado alto, mobilidade 
reduzida da língua, aparência semelhante à da síndrome de Pierre Robin, pescoço curto, 
torcicolo e epiglote omegaformada. Fenda palatina e grandes hemangiomas na face 
também foram descritos [8-11,26,30]. 

Na maioria dos casos de intubação difícil, foram relatadas boas condições para ventilação 
por máscara laríngea. No entanto, existem relatos de casos que descrevem a falha da 
ventilação através de uma máscara laríngea por causa de grandes alterações anatômicas 
[9,42,49]. 

De acordo com todas as fontes da literatura que foram consultadas, a respiração por 
máscara foi possível sem problemas. Particularmente sempre que a intubação anestésica 
for indispensável, é recomendável manter todos os materiais respiratórios (pediátricos) de 
uso geral na clínica ou na prática médica - além da máscara laríngea [54]. 

É relatado que as intubações bem-sucedidas foram realizadas através da máscara laríngea, 
cateter de troca das vias aéreas de Cook, intubação com fibra óptica flexível, bem como 
usando um laringoscópio McCoy com cateter Fogarty integrado [8-10]. A necessidade de 
cricotireoidotomia em uma situação de emergência poderá ocorrer [49]. 

 

Preparação específica para transfusão ou administração de hemoderivados 

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

No entanto, no caso da síndrome ARC (artrogripose, disfunção renal, colestase), é descrito 
um distúrbio funcional dos trombócitos. Um caso de hemorragia inesperadamente forte após 
biópsia hepática percutânea e um caso com hemorragia nasal espontânea com risco de vida 
foram descritos. [14,46]. 

Recomenda-se cautela no caso de pacientes que tomam ácido valpróico. Os seguintes são 
efeitos colaterais relevantes para a hemorragia: trombocitopenia, bem como um tempo de 
sangramento prolongado devido a uma concentração reduzida de fibrinogênio, fator VIII e 
inibição da fase secundária da agregação plaquetária. Se houver tempo suficiente antes de 
grandes intervenções cirúrgicas (neurocirurgia, operações no quadril), o agente antiepilép-
tico ativo deve possivelmente ser alterado para outra classe de substância sob supervisão 
médica especializada. Foi comprovado o sucesso de iniciar operações com perda de 
sangue abundante esperada (por exemplo, osteotomia pélvica, correção de escoliose em 
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termos de fusão de segmento longo) com unidade de coleta de proteção de células 
(reservatório). 

A cirurgia das extremidades distais é frequentemente realizada sob parada circulatória local 
(torniquete). 

 

Preparação específica para anticoagulação 

Não há evidência de um risco geralmente aumentado de trombose ou da necessidade de 
administração regular de anticoagulantes para pacientes com AMC. No entanto, também 
nestes casos, a anamnese deve incluir questões relacionadas com, por ex. uma tendência 
familiar para desenvolver trombose (trombofilia). 

No pós-operatório - em particular após intervenções nos membros inferiores e durante 
longos períodos de imobilização - em geral, uma profilaxia de trombose adequada deve ser 
considerada desde o início da puberdade. 

 

Precauções específicos para posicionamento, transporte e mobilização  

Frequentemente, as crianças com AMC são muito magras como consequência da redução 
do tecido subcutâneo, da massa muscular reduzida e por problemas nutricionais que 
possivelmente existem no caso da forma neurogênica da AMC (refluxo, disfagia, aspirações 
[11,17,30]). 

Junto com as contraturas pré-existentes, o posicionamento dos pacientes para a cirurgia se 
torna mais difícil. Para evitar danos de decúbito, a colocação de coxins sob todas as partes 
do corpo em contato com a base é obrigatória. 

Já na fase inicial da anestesia, especialmente em crianças pequenas, o manejo térmico 
suficiente deve ser lembrado. 

Devido à reduzida flexibilidade das articulações e à consequente falta de exercício físico, já 
fetos e recém-nascidos podem desenvolver osteopenia. O risco de fraturar os ossos longos 
ocos durante o nascimento é aumentado nas crianças afetadas [35]. A osteoporose já existe 
na infância [23]. Isso reforça a importância de um posicionamento cuidadoso, embora não 
haja evidências da relevância clínica da osteoporose nesse aspecto. 

 

Interações entre fármacos anestésicos e medicações de uso contínuo  

 

Não existe um medicamento típico de longo prazo no caso de AMC. Como mencionado 
anteriormente, uma anamnese detalhada deve ser realizada em relação às doenças 
concomitantes.  
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Procedimento anestesiológico 

Faz sentido administrar pré-medicação oral ansiolítica pela administração de um 
benzodiazepínico (por exemplo, Midazolam) em uma dosagem cuidadosa (0,4-0,5mg / kg) 
[25]; entretanto, isso não é prescrito por todos os autores [23]. 

Devido à qualidade geralmente pobre da veia e à população de pacientes principalmente 
pediátricos, em muitos casos a indução inalatória da anestesia é necessária. A este 
respeito, o uso não problemático de Sevoflurano, Halotano [28,30], mas também o uso de 
uma mistura N2O / O2 [25] é descrito. Em alguns casos, não é possível obter acesso 
venoso periférico e a colocação primária de um cateter venoso central é necessária [25,30], 
mas desde a introdução do ultrassom, a colocação IV guiada por ultrassom pode ser útil 
[53]. 

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

Devido à baixa massa muscular e também às alterações neurogênicas e miopáticas, os 
pacientes com AMC podem apresentar reações sensíveis a anestésicos inalatórios e 
intravenosos, relaxantes musculares não despolarizantes e a opiáceos [17,23,30,34]. É 
dada preferência a derivados desses grupos de medicamentos com eficácia de curto prazo. 
Dessa forma, o risco de complicações pós-operatórias pode ser reduzido [18,19,30]. Não há 
contraindicações absolutas no que diz respeito a certos narcóticos. 

A anestesia pode ser mantida pela administração de anestésicos intravenosos ou inalatórios 
(também em combinação com N2O). 

A instabilidade hemodinâmica pode ser mais provável entre pacientes que sofrem de AMC. 
A hipotensão com necessidade de vasopressores também ocorre sem cardiopatia 
subjacente. Não há ligação direta conhecida com cardiomiopatia [53]. Deve haver 
medicação vasoativa disponível. 

A hipertermia perioperatória descrita (diagnóstico diferencial: hipertermia maligna) em caso 
de AMC é discutida no tópico “diagnósticos diferenciais típicos”. Por precaução, 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 potássio 
no caso de um componente miopático subjacente da AMC [28,30]. 

Sempre que possível, é muito razoável combinar narcose com anestesia regional para 
pacientes com AMC. Isso leva a uma demanda reduzida de anestésicos, condições 
circulatórias estáveis, à manutenção da respiração espontânea (se necessário), prevenção 
do estresse e terapia suficiente da dor perioperatória. Este último é vantajoso principalmente 
no pós-operatório imediato e essencial para o sucesso da operação [18,19,23,51]. 

O acetaminofeno ajustado ao peso pode ser usado para terapia da dor pós-operatória [54]. 

Não há particularidades descritas em relação à aplicação de anestésicos locais. A 
combinação 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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Monitorização específica ou adicional 

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

Como parte do monitoramento padrão, a vigilância da temperatura e do CO2 é de particular 
importância, mesmo no caso de pequenas intervenções [25,28]. A razão é que a AMC é 
frequentemente acompanhada por reação hipermetabólica intraoperatória inespecífica 
(hipertermia) [27,28,30]. Nessas circunstâncias, o paciente possivelmente desenvolve 
acidose e hipercalemia. Medições intraoperatórias repetitivas de valores de pH e 
concentrações de K + podem fornecer informações valiosas. 

A aplicação de relaxometria após a administração de relaxantes musculares é aconselhável 
(difícil calcular a duração do bloqueio neuromuscular com risco de curarização residual pós-
operatória (CRPO)) [17,23,30,34]). 

As investigações sobre a medição da profundidade anestésica (por exemplo, BIS) em 
pacientes com AMC não estão disponíveis. 

Em relação à duração frequentemente prolongada das operações (e quanto à possibilidade 
de cateteres caudais / peridurais de demora), um cateter urinário tem se mostrado útil. 

Em caso de anamnese de refluxo ou aspiração, pode-se considerar a colocação de sonda 
nasogástrica intraoperatória 

 

Complicações possíveis 

 
Problemas frequentes em pacientes com AMC, descritos na literatura, foram mencionados 
nos capítulos anteriores ou são descritos em “diagnósticos diferenciais típicos”. 

 

Cuidados pós-operatórios 

No pós-operatório, os pacientes com AMC parecem ter predisposição para problemas 
respiratórios. A ocorrência frequente de estridor pós-extubação após intubação difícil é 
relatada [30]. Um aumento da sensibilidade aos bloqueadores neuromusculares e opioides 
foi descrito [51]. 

No caso de componentes neurogênicos do AMC e efeitos residuais potencialmente 
adicionais da anestesia, os pacientes às vezes desenvolvem um controle reduzido do trato 
respiratório superior e distúrbios de deglutição durante a fase de recuperação. 
Especialmente os pacientes com distúrbio pulmonar restritivo conhecido (por exemplo, 
escoliose grave, hipoplasia pulmonar, miopatia, aspirações recorrentes pré-existentes) 
mostram uma tendência pós-operatória para a formação de hipoventilação e atelectasia 
causando necessidade prolongada de oxigênio [17-19,30]. 

No entanto, o risco de complicação respiratória fatal (por exemplo, pneumonia) também 
pode ser aumentado no tipo distal de AMC quando as alterações ortopédicas levam à 
dificuldade de excretar expectoração suficientemente [48]. 

Consequentemente, é recomendável monitorar a função respiratória do paciente em 
intervalos curtos por um longo período de tempo (por exemplo, oximetria de pulso). Isso se 
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aplica particularmente sempre que opiáceos são usados no pós-operatório (em pacientes 
pediátricos). Se não houver problemas maiores, a supervisão pode ser realizada em uma 
enfermaria normal. 

Não foram relatadas complicações (pulmonares) na sala de recuperação anestésica, se um 
procedimento regional foi implementado além da anestesia geral e os pacientes receberam 
terapia suficiente para a dor após a operação [18,19,23-25]. 

Terapia da dor: Consulte o capítulo “Anestesia regional”. 

A enorme importância de uma terapia suficiente para a dor já foi apontada. 

Se não for possível 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 consideração 
em pacientes com AMC [18]. 

No pós-operatório, após descartar as contraindicações conhecidas, a medicação para dor 
de rotina pode ser aplicada de acordo com as recomendações da OMS (por exemplo, 
Paracetamol) [23]. 

Em termos de diagnóstico diferencial, deve-se considerar que na artrogripose os pacientes 
podem desenvolver dor com componente neuropático. A descrição da terapia bem-sucedida 
da dor com gabapentina em um recém-nascido com AMC após o fracasso da terapia com 
não opioides está disponível [31]. 

 

Problemas agudos relacionados à doença e seus efeitos na anestesia e recuperação 

Presumivelmente, o fenômeno mais frequentemente discutido em relação aos pacientes 
com AMC expostos à anestesia geral é a questão de saber se há uma predisposição para 
HM (hipertermia maligna) ou não. 

Sabe-se que em alguns casos a AMC vem acompanhada de aumento da temperatura 
corporal intra-operatória (descrita até 38,8°C). Nesses casos, o paciente possivelmente 
desenvolve um aumento no CO2 expirado e acidose consecutiva. Nos casos relatados, os 
pacientes não desenvolveram cianose; os exames pós-operatórios para detectar a presença 
de mioglobina na urina foram negativos. As intervenções cirúrgicas puderam ser concluídas; 
os pacientes se recuperaram rapidamente após a cirurgia. Nenhuma terapia específica foi 
necessária. O resfriamento ativo (de 38,8°C em diante) foi suficiente. Se as biópsias 
musculares foram realizadas após este evento, todas elas foram normais [20,27-30]. Além 
de outros, um aspecto que exclui a HM como doença causadora é o fato de o fenômeno da 
hipertermia intraoperatória ocorrer também durante a anestesia sem gatilho [28,30]. Uma 
pesquisa retrospectiva examinou 396 narcoses em 67 pacientes com AMC e - apesar da 
exposição a substâncias desencadeadoras conhecidas (Halotano / Succinilcolina) - não 
houve nenhum caso de HM [27]. Presumivelmente, a probabilidade de desenvolver 
hipertermia depende da gênese primária da AMC (neurogênica / miogênica) [28]. Em uma 
série de casos, isso foi de 33% [30]. Um estudo retrospectivo não encontrou evidências de 
aumento da probabilidade de hipertermia intraoperatória ou respostas hipermetabólicas, 
mas não pode descartar a possibilidade de que exista uma associação significativa [53]. 

Os casos descritos na literatura que relatam a suspeita de HM são provavelmente muitas 
vezes uma representação dessa reação hipermetabólica, que ocorre sem qualquer motivo 
ou defeito definitivamente identificável. Nesse contexto, a hipertermia no caso da 
artrogripose é, portanto, descrita sem outros sinais de HM [26,29]. 
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No entanto, há uma descrição (1984) de dois casos de HM em pacientes com AMC. Ambos 
os casos foram adequadamente confirmados em termos de diagnóstico [40]. A literatura de 
2009 tem uma posição clara a esse respeito: em um total de dois casos relatados, uma 
ligeira associação de artrogripose e HM é assumida. Esta suposição é reforçada por um 
outro relato de caso de HM na literatura [53]. A succinilcolina deve ser evitada [42]. 

Em resumo, a reação hipermetabólica intraoperatória observada com frequência em 
pacientes com AMC mostra muitas diferenças em comparação com a HM. Por exemplo, não 
há fatores desencadeantes definidos e pode ser controlado por medidas meramente 
sintomáticas. Um monitoramento adequado (veja acima) deve estar disponível [27-29]. 

Obviamente, a ocorrência de HM em caso de artrogripose - como no caso de todos os 
outros pacientes anestesiados que não tiveram resultados negativos para HM - não pode 
ser excluída e deve ser levada em consideração quando os sintomas correspondentes 
forem observados. 

 

Anestesia ambulatorial 

Freqüentemente, os pacientes cirúrgicos com AMC são crianças. Devido aos possíveis 
problemas perioperatórios, são considerados pacientes de risco [19]. 

Não há recomendações sobre um procedimento ambulatorial no caso de AMC. Em muitos 
casos, um tratamento ambulatorial provavelmente não é razoável devido à terapia 
ortopédica pós-operatória intensiva. 

A anestesia ambulatorial em pacientes (pediátricos) com AMC deve ser uma exceção e 
somente ser realizada após uma avaliação completa dos benefícios e riscos. (Uma 
constelação imaginável seria, por exemplo: intervenção mínima, AMC sem malformações 
concomitantes consideráveis, boa adesão do paciente e / ou dos pais e cuidados posteriores 
suficientemente prolongados). 

 

Anestesia obstétrica 

A maioria das descrições de anestesia no caso de AMC referem-se a pacientes pediátricos. 
Relatos de casos de narcose no caso de artrogripose em adultos dificilmente podem ser 
encontrados - exceto em pacientes ginecológicas submetidas a uma cesariana. 

Freqüentemente, 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 à anestesia várias 
vezes na infância e, portanto, seu histórico médico pode ser facilmente obtido. [34]. Um trato 
respiratório problemático pré-existente pode se deteriorar devido a alterações adicionais 
típicas da gravidez. 

Se adequado, o bloqueio neuroaxial deve ser preferível à anestesia geral com indução de 
sequência rápida. 

Partos sem intercorrências sob raquianestesia contínua são descritos [32,33]. No entanto, a 
punção lombar pode ser difícil ou nunca ter sido realizada [22,34]. A difusão irregular da 
solução de anestésico local no caso de anestesia peridural é possível [34]. 
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Em um caso, um pequeno tubo (6,0 ID) e a troca da lâmina foram necessários após indução 
em sequência rápida. A succinilcolina administrada teve um tempo de ação clínica 
claramente prolongado [34]. 

Se não a mãe, mas o feto é afetado pela AMC, partos repetitivos tornam-se difíceis devido 
ao aumento do número de apresentações pélvicas. A criança corre o risco de sofrer fraturas 
[35]. A cesárea primária pode ser necessária devido à hiperextensão da cabeça fetal [44]. 
Também são descritos procedimentos de tratamento ex utero intraparto (EXIT) com o 
propósito de intervenção nas vias aéreas, incluindo traqueostomia do feto [45]. Um estudo 
retrospectivo conclui que bebês recém-nascidos com artrogripose que requerem respiração 
artificial no momento do nascimento, têm um prognóstico ruim [36]. 
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