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Recomendações anestésicas para 
Penfigóide bolhoso
Nome da doença:   Penfigóide bolhoso (PB)
ICD 10:  L12.0
OMIM: 
Sinônimos:   
Sumário da doença: O penfigoide bolhoso é uma doença bolhosa subepidérmica auto​imune adquirida, crônica, com bolhas, na qual os autoanticorpos são direcionados contra o componente da zona da membrana basal da pele [1]. É caracterizada pela formação de bolhas cutâneas na pele e membrana mucosa. A patogênese envolve a migração de células inflamatórias para os tecidos subepiteliais devido à ativação do complemento causada por reação antígeno-anticorpo. A incidência de PB é de 6-7 casos por milhão por ano no mundo ocidental.

Geralmente envolve idosos com mais de 60 anos de idade e é raro em crianças embora a PB da infância tenha sido descrita [2].

Uma das variantes da doença é o penfigóide cicatricial, que comumente acomete membranas mucosas da orofaringe, conjuntiva, nasofaringe, laringe, esôfago, genitália e ânus. As erupções bolhosas são seguidas por cicatrizes [3].

O curso clínico da doença é de exacerbações e remissões. O diagnóstico é com base na apresentação clínica, análise histopatológica, microscopia de imunefluorescência direta e indireta na pele perilesional (DIF), análise de padrões de coloração e/ou caracterização de autoanticorpos circulantes [4].

Tem havido vários relatos de sua associação com outras doenças autoimunes da pele/bolhosas como pênfigo, penfigóide, epidermólise bolhosa adquirida, dermatite herpetiforme (Duhring), doença de imunoglobulina A linear e síndrome autoimune múltipla [5]. Recentemente, alguns relatos de casos e um relato sobre a sua associação com a Haemophilia A adquirida (AHA) foram publicados. O mecanismo não é claro, no entanto, postula-se que pode haver uma possível relação entre as duas doenças autoimunes.

Dezessete casos de PB associada a AHA, com idade variando de 24 a 88 anos, foram documentados [6].

A associação de BP com malignidade é uma questão de debate sem consenso. Apesar de vários relatos de casos e ensaios publicados, uma associação ainda não esta definida.. Ogawa et al. encontraram uma incidência significativamente maior de malignidade em pacientes com PB [7]. Outros autores asiáticos também relataram uma maior incidência de malignidade em seus pacientes [8]; entretanto, outros estudos feitos em caucasianos não conseguiram provar nenhuma associação estatisticamente significativa [4].

O tratamento é feito com corticosteroides e drogas imunossupressoras [9] e, ocasionalmente, antibióticos se uma infecção bacteriana associada se desenvolver. A doença precoce pode ser tratada com esteróides tópicos, mas a doença avançada requer doses sistêmicas. Nos casos em que os esteróides são contra-indicados, o tratamento é com tetraciclina isolada ou em combinação com nicotinato. Os medicamentos citotóxicos constituem a segunda linha de tratamento (azatioprina e metotrexato). Doses altas de imunoglobulinas intravenosas (IVG) são indicadas em casos resistentes [10].
A medicina está em desenvolvimento
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Talvez haja novo conhecimento 
Cada paciente é único
Talvez o diagnóstico esteja errado
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Encontre mais informações sobre a doença, os seus centros de referência e organizações de pacientes na Orphanet: www.orpha.net
Cirurgia típica
O paciente pode se apresentar para diversos tipos de cirurgias, tanto eletivas quanto de urgência. A cirurgia nestes pacientes inclui a restauração da função onde estão presentes deformidades graves, por ex., estenoses laríngeas e esofágicas e condições oftalmológicas. Um paciente pode apresentar-se como uma emergência, por ex. para laparotomia (devido a ulceração gastro-duodenal), ou para cesariana, tratamento de obstrução aguda das vias aéreas secundária a lesões laríngeas cicatriciais, procedimentos ortopédicos ou outros procedimentos eletivos de rotina [11,12].

Uma vez que a estenose laríngea ocorre, a excisão endoscópica repetida do tecido cicatricial pode ser necessária para manter uma via aérea adequada [13].
Tipo de anestesia
Não há recomendações definitivas para anestesia geral ou regional.

A anestesia geral à base de cetamina sem intubação traqueal e paciente com respiração espontânea tem sido usada em vários pacientes com PB. Ela roporciona indução rápida, preservação dos reflexos das vias aéreas e mínimo trauma na face e vias aéreas superiores.

Apesar da preocupação com o trauma das vias aéreas, a anestesia geral com intubação traqueal pode ser usada se considerada mais segura para o paciente [14]. A intubação traqueal em uma condição semelhante, epidermólise bolhosa distrófica, foi descrita em 131 pacientes sem obstrução das vias aéreas intra ou pós-operatória [15].

Sempre que a anestesia geral que requer uma via aérea segura (intubação / via aérea laríngea) é inevitável, medidas de proteção devem ser garantidas, por exemplo, um tubo traqueal deve ser preso com bandagem de pano macio em vez de fita adesiva. Em pacientes com lesões orais documentadas, a inserção de um tubo traqueal é uma técnica mais segura em comparação com uma máscara laríngea por causa do risco de sangramento de lesões intraorais [16].

O uso de anestesia regional nesses pacientes é controverso, pois podem ocorrer formação de bolhas no local da inserção e, em caso de peridural contínua, a fixação do cateter na pele é difícil. No entanto, a anestesia regional tem sido descrita para cirurgias, pois evita a anestesia geral e a manipulação das vias aéreas [17,18]. O uso de fita adesiva para prender o cateter peridural a uma grande área da pele deve ser evitado. A raquianestesia tem sido descrita para cesarianas e evita a necessidade de infiltração da pele no local da inserção [19].

Os opioides neuroaxiais devem ser evitados, pois estão associados ao prurido, especialmente à morfina [20].
Exames adicionais pré-operatórios necessários (além do cuidado padrão)
· O hemograma completo é indicado se os pacientes estiverem tomando medicamentos mielossupressores, como corticosteróides e azatioprina.

· A medição de eletrólitos séricos, especialmente potássio e sódio, é indicada porque o potássio pode ser perdido por meio de lesões cutâneas que levam à hipocalemia. O sódio pode ser alterado devido à perda de fluidos de bolhas e desidratação.

· Testes de função pulmonar são indicados se houver obstrução supraglótica das vias aéreas [21] (espirometria deve ser feita).

· Os testes de função hepática são indicados se o paciente estiver tomando medica​mentos imunossupressores.

· As medições de proteína sérica devem ser realizadas em pacientes com bolhas orais que são susceptíveis de desnutrição.
Preparação específica para o manejo da via aérea 
Problemas das vias aéreas:

· Os pacientes podem apresentar envolvimento traqueobrônquico extenso com tosse e

dispneia [22]

· Erupções vesiculares levando a cicatrizes que podem obstruir as vias aéreas superiores e o paciente pode apresentar estridor

· Bolhas pré-existentes na orofaringe podem restringir a abertura da boca

· Intubação difícil devido ao estreitamento da entrada da laringe

· O risco de hemorragia está presente secundário à manipulação das vias aéreas

· Risco adicional de induzir a formação de novas bolhas com laringoscopia e intubação traqueal

Gerenciamento das vias aéreas:

· A intubação oral é preferível à via nasal

· Creme de hidrocortisona a 1% e gaze embebida em vaselina devem ser aplicados no rosto

· evite o contato direto com a máscara facial, pois isso representa o risco de formação de bolhas graves [23]

· Use um tubo endotraqueal menor que o tamanho indicado

· Os tubos traqueais devem ser protegidos com uma bandagem de pano macio

· Os cateteres de sucção devem ser bem lubrificados e a pressão de sucção deve ser mantida baixa

· Traqueostomia sob anestesia local é indicada se a via aérea superior é complicada por ulceração grave, aderências e deformidades da mucosa oral, epiglote e adesão das cordas vocais [24]
Preparação específica para transfusão ou administração de hemoderivados
No PB, os autoanticorpos são direcionados contra os componentes dos hemidesmossomos BP 180 3 e BP 2304 [25]. Plasmaférese terapêutica é um tratamento eficaz e tem terapêutica definitive e tem vantagens em alguns distúrbios bolhosos, incluindo penfigóide bolhoso [26].

Não há evidências de que a PB seja modificada pela transfusão sanguínea [25].
Preparação específica para anticoagulação
Não há evidências na literatura sobre qualquer preparação específica para anticoagulação em PB.
Precauções específicos para posicionamento, transporte e mobilização 

Para evitar atrito e trauma induzido por pressão, deve-se fazer um posicionamento cuidadoso. É preferível deixar os pacientes se posicionarem na mesa da sala de cirurgia, pois isso reduzirá o trauma induzido por pressão e fricção. Os lençois não devem ter vincos. Peças de gaze embebidas em creme de hidrocortisona e vaselina podem ser aplicados em áreas de pressão como calcanhares e cotovelos [14].
Prováveis interações entre fármacos anestésicos e medicações de uso contínuo 
O início do PB não tem interação direta com os medicamentos anestésicos, mas pode estar associado aos seguintes medicamentos adjuvantes, que provavelmente serão usados durante o período perioperatório. Estes são furosemida, ibuprofeno, inibidores da ECA, metronidazol, espironolactona e alguns antibióticos (ampicilina, cefalosporinas) [27].

Os opioides neuroaxiais devem ser evitados, pois podem causar prurido e piorar a condição da pele.
Procedimento anestesiológico
As implicações anestésicas para o manejo das vias aéreas já foram listadas. Pontos de gerenciamento adicionais são:

· Se os pacientes estiverem em terapia regular com corticosteroides, eles precisam receber uma dose de carga pré-operatória.

· A fita adesiva não deve ser utilizada para proteger os olhos.

· O acesso vascular/venoso periférico pode ser difícil em alguns casos onde a canulação venosa central é indicada e deve ser fixada com pontos na pele.

· A infiltração local do agente anestésico é contra-indicada devido ao risco de descamação da pele e formação de bolhas.

· Em caso de inserção de agulha de raquianestesia, uma área sem lesões de pele deve ser preferida.

· Em intubações difíceis, deve-se evitar relaxante muscular. Uma mistura de oxigênio (O2) e gás de baixa densidade como hélio (se disponível) é recomendado (O2 20% e Hélio 80%) para diminuir a turbulência no fluxo.

· Uma máscara de polietileno transparente deve ser usado em um paciente com ventilação espontânea.

· Opiáceos, tiopental sódico e propofol podem ser usados sem qualquer complicação.
Monitorização específica ou adicional
Deve-se ter cuidado para evitar pressão e fricção durante a colocação de dispositivos de monitoramento, eletrodos de ECG e linhas intravenosas e arteriais. As linhas IV e arteriais devem ser fixadas com suturas e ataduras de gaze [26]. Fitas adesivas devem  ser evitadas.

Os manguitos de pressão arterial devem ser bem acolchoados. Alguns autores preferem a medida direta da pressão arterial em vez da pressão arterial não invasiva.

Evite a inserção da sondas de temperatura nas cavidades nasais e orais.
Complicações possíveis
O manuseio descuidado pode causar a formação de novas bolhas e sangramento de áreas feridas.

Bolhas podem se formar na traquéia devido ao contato mecânico do balão do tubo traqueal [28].

O enfisema subcutâneo pode se desenvolver em orifícios laríngeos estreitos devido à ventilação a jato de alta pressão [29].

Em pacientes com PB, a pele traumatizada freqüentemente desenvolve lesões na área, onde a doença não havia sido observada anteriormente. Isso é conhecido como fenômeno de Koebner [30].
Cuidados pós-operatórios
Evite a aspiração faríngea às cegas no final do procedimento.

A extubação deve ser suave e o paciente deve ser observado quanto a estridor pós-operatório, formação de novas bolhas e qualquer dificuldade em respirar.
Problemas agudos relacionados à doença e seus efeitos na anestesia e recuperação
Situações de emergência podem acontecer se o penfigóide cicatricial envolver a cavidade oral, epiglote e cordas vocais. Os pacientes podem apresentar estridor e dispneia devido ao estreitamento da abertura laríngea. A obstrução é mais óbvia durante a inspiração, pois as paredes da glote se juntam devido à pressão negativa intratraqueal. Em alguns casos a traqueostomia pode ser necessária com antecedência.
Anestesia ambulatorial
A anestesia ambulatorial só deve ser realizada em pacientes com PB se as membranas mucosas não estiverem envolvidas no processo da doença.
Anestesia obstétrica
A gravidez pode precipitar e agravar a PB, especialmente durante o primeiro e segundo trimestres.

Porém, no terceiro trimestre, o quadro clínico pode melhorar devido ao aumento da produção de corticosteroide endógeno pelo córion. Sepse e infecção de pele no local das injeções de anestesia local são possíveis. A escolha de uma área sem lesão cutânea é recomendada e considerada segura para a realização de punção lombar.

Foram publicados relatos de casos que mostram que a raquianestesia com injeção única é segura para cesárea; entretanto, a anestesia geral não é contra-indicada se a mucosa oral não estiver envolvida com a doença [19].
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