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RESUMO

Tonelli D, Pinho I, Sacco PCN, Vianna EP, Vasconcellos JC,
Souza RV, Umakoshi S - Anestesia em Paciente com Distrofia
Muscular de Duchenne. Relato de Caso

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A distrofia muscular de Du-
chenne é uma afecgdo recessiva ligada ao cromossomo X,
geralmente diagnosticada na infdncia, acentuando-se
progressivamente até agravar a fungao respiratoria. O objetivo
deste relato é apresentar um caso de um paciente com distrofia
muscular de Duchenne diagnosticada ha 2 anos, submetido a
postectomia, sob anestesia geral com cetamina S.

RELATO DO CASO: Paciente com 9 anos de idade com
Distrofia Muscular de Duchenne diagnosticada ha 2 anos,
submetido & anestesia geral com levo-cetamina (1,5 mg.kg™),
por via venosa, sob ventilagdo espontanea assistida
manualmente por sistema de Baraka (Mapleson A) e bloqueio
peniano com bupivacaina a 0,5% (25 mg). Foram usados
monitores de presséo arterial ndo invasiva, oximetria de pulso,
cardioscopia e temperatura esofagiana. No decorrer da
cirurgia, o caso evoluiu sem intercorréncias, sendo que no
periodo poés-operatério o paciente apresentou alguns
episédios de vémitos sem outras alteracbes significativas.
Permaneceu internado por 24 horas, tendo alta hospitalar
assintomatico.

CONCLUSOES: A avaliagdo pré-anestésica cuidadosa, o uso
de monitorizagdo adequada e medicagcbes que néao
predisponham o aparecimento de complicagdes tornam seguro
o procedimento em pacientes portadores de Distrofia Muscular
de Duchenne e seu p6s-operatorio.

Unitermos: ANESTESIA, Pediatrica; DOENCAS: distrofia
muscular de Duchenne

SUMMARY

Tonelli D, Pinho I, Sacco PCN, Vianna EP, Vasconcellos JC,
Souza RV, Umakoshi S - Anesthesia in Duchenne’s Muscular
Dystrophy Patient. Case Report

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Duchenne’s Muscular
Dystrophy is an X-linked recessive disorder, generally diag-
nosed in childhood, which progressively worsens to degener-
ate respiratory function. This report aimed at presenting the
case of a patient with Duchenne’s Muscular Dystrophy diag-
nosed 2 years before, submited to postectomy under general
anesthesia with ketamine S.

CASE REPORT: Male patient, 9 years old, with Duchenne’s
Muscular Dystrophy diagnosed 2 years before, submitted to
general anesthesia with intravenous levo-ketamine (1.5
mg.kg''), under spontaneous ventilation manually assisted by
Mapleson A Baraka system and penile block with 25 mg of 0.5%
bupivacaine. Monitoring consisted of non invasive blood pres-
sure, pulse oximetry, cardioscopy and esophageal tempera-
ture. There were no incidents during surgery, and after surgery
patient had a few vomiting episodes, without other significant
complications. Patient remained in hospital for 24 hours and
was discharged asymptomatic.

CONCLUSIONS: Very careful pre-anesthetic evaluation, ade-
quate monitoring and drugs not predisposing to complications
make surgery and postoperative period safe for Duchenne’s
Muscular Dystrophy patients.

Key Words: ANESTHESIA, Pediatric; DISEASES: Du-
chenne’s muscular dystrophy

INTRODUGAO

Adistrofia muscular de Duchenne é uma afecgéo recessi-
va ligada ao cromossomo X, geralmente diagnosticada

*Recebido do (Received from) CET Integrado da Faculdade de Medicina
do ABC, Séo Bernardo do Campo, SP

1. Responsavel pelo CET Integrado da FMABC; Chefe do Servigo de Dor e
Anestesiologia do Hospital SGdo Caetano

2. Professor Titular da Disciplina de Anestesiologia da FMABC

3. Instrutora do CET Integrado da FMABC

4. Assistente do Hospital de Ensino Padre Anchieta

5. Co-responsavel pelo CET Integrado da FMABC

6. Ex-ME, do CET Integrado da FMABC

Enderecgo para correspondéncia (Correspondence to)

Dr. Deoclécio Tonelli

Rua Domingos Augusto Setti 73 Ap 22 - Chacara Klabin, V. Mariana
04116-070 S&o Paulo - SP

Apresentado (Submitted) em 11 de julho de 2001
Aceito (Accepted) para publicacdo 28 de outubro de 2002

© Sociedade Brasileira de Anestesiologia, 2003

392

nainfancia, acentuando-se progressivamente até agravar a
funcao respiratoria *.

Estudos pré-operatérios de miopaticos mostraram que 83%
dos pacientestémalteracdes do ECG, 26% insuficiéncia car-
diaca, 31% alteracdes aradiografia de térax e 73% restrigdo
pulmonar grave *.

As complicacdes esperadas na anestesia destes pacientes
séo hipertermia maligna, rabdomidlise e parada cardiocircu-
latoria, disritmias e insuficiéncia cardiaca, além de limita-
cOesrespiratdrias e cardiacas >°. Febre, sintomas de rabdo-
midlise (hipercalemia, mioglobindria) e espasmo de masse-
tertambém foram descritos %% além de umrelato de anafi-
laxia devido & exposicao ao latex *°.

A succinilcolina foi envolvida na génese da maioria dos aci-
dentes fatais relatados pela literatura **7*?, apesar de per-
manecer como droga muito utilizada na pratica anestésica
pediatrica **.
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ANESTESIA EM PACIENTE COM DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE. RELATO DE CASO

Diante destas caracteristicas, os pacientes portadores de
distrofiade Duchenne necessitam de cuidados especiaisem
todo o periodo perianestésico.

O objetivo deste relato € mostrar um caso de umacrianca de
9 anos de idade com distrofia muscular de Duchenne ha 2
anos, submetida a postectomia sob anestesia geral com ce-
tamina S e bloqueio peniano.

RELATO DO CASO

Paciente com 9 anos de idade, do sexo masculino, branco,
com diagnéstico de distrofia muscular de Duchenne ha 2
anos e insuficiéncia respiratéria restritiva leve, em fisiotera-
pia respiratéria. Sem relato de internag8es anteriores, dis-
tdrbios cardiacos e uso de medicacGes.

Foi encaminhado ao ambulatério de Anestesiologia para
avaliacao pré-anestésica, a fim de realizar postectomia.

O paciente chegou ao ambulatériodeambulando com auxilio
de muletas, dificuldade em manter posi¢éo supina sem apo-
io. Apresentava escoliose grave e atrofia muscular difusa. O
restante do exame fisico era normal. Os exames comple-
mentares pré-operatorios eram normais, exceto a prova de
funcdo pulmonar, que mostrou insuficiénciarespiratériares-
tritiva leve.

No dia da cirurgiando foi administrada medicacao pré-anes-
tésica.

Foi realizada venopung¢do com cateter venoso periférico
22G com perfeita cooperacgdo do paciente e monitorizagdo
com oximetro de pulso, monitor cardiaco, presséo arterial
nao invasiva e temperatura esofagiana. Foram administra-
dos 200 ml de solucdo de Ringer com lactato durante a cirur-
gia, parareposicao das perdas do jejum e da cirurgia, consi-
derada de pequeno porte.

Optou-se por anestesia geral com cetamina levogira (1,5
mg.kg™), sobventilacdo espontanea, apéslavagem do siste-
ma respiratorio do aparelho de anestesia por 3 horas e blo-
gueio peniano com bupivacaina a 0,5%.

O procedimento cirargico durou 30 minutos, sem intercor-
réncias.

No po6s-operatério imediato, o paciente apresentou varios
episodios de vdmitos, sendo convenientemente tratados
com metoclopramida (0,15 mg.kg™) e foi realizado controle
rigido da freqiiéncia respiratoria e cardiaca, da temperatura
e da pressdo arterial ndo invasiva durante todo o periodo da
internacgédo, recebendo alta hospitalar no dia seguinte a cirur-

gia.
DISCUSSAO
De acordocomos dados daliteratura, adistrofiamuscularde

Duchenne é umdistirbiorecessivoligadoaocromossomo X,
também chamada de DistrofiaMuscular Pseudohipertrofica,
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tendo incidéncia de 30 por 10.000 nascidos vivos do sexo
masculino. As manifestacdes clinicas estéo presentes des-
de o nascimento, mas tornam-se evidentes entre os trés e
cincoanosdeidade. Caracterizam-se por perdaprogressiva
daforcamuscular,com predile¢cao pelosmusculos proxima-
is dos membros e pelos musculos flexores do pescogo. Aos
12 anos de idade, a maioria dos pacientes esta confinada a
cadeiraderodas. Dos 16 aos 18 anos os pacientes estdo pre-
dispostos as gravesinfec¢des pulmonares, por vezes fatais.
Outra causade 6bito é aaspiracéo alimentar. E comum apre-
sentarem comprometimento intelectual e terem degenera-
¢do miocardica, que desencadeia insuficiéncia cardiaca di-
reita insidiosa. O diagndstico é feito por bidpsia muscular,
que mostra deficiéncia de distrofia no tecido muscular ou por
anélise de mutacdo em leucdcitos de sangue periférico.

O tratamento da distrofia muscular de Duchenne é feito com
prednisona.

Sé&o pacientes que necessitam de cuidados especiais no ato
anestésico e precisam de uma avaliacao pré-anestésica cri-
teriosa, comexame fisicoe anamnese detalhados e dirigidos
a doenca, pois poderdo apresentar uma série de complica-
¢des relacionadas ao procedimento anestésico %223,
Amedicacao pré-anestésica ndo é recomendada, por poder
induzir & depressao respiratéria * ou atuar no relaxamento
muscular, como é o caso dos benzodiazepinicos °.

Na anestesia estdo contra-indicados os anestésicos haloge-
nados pelo potencial risco de hipertermia maligna > * e
asuccinilcolina, porestarrelacionadaavariosrelatos derab-
domidlise peri-anestésica e parada cardiocirculatéria, em
que muitas vezes a hipercalemia foia causa da complicacao
4-8,10-13,18-20

Acetamina, além de néo estar relacionada as complicagdes
mais freqiientes, éumadrogasugeridaparaaanestesiades-
te grupo de pacientes »*'. Outras drogas venosas, como o
propofol e o tiopental sédico, também podem ser utilizadas,
tomando-se cuidado com a cardiodepresséao e sensibilidade
individual & depresséo respiratéria *. Devido & curta duragéo
da cirurgia e a ndo utilizacao de bloqueadores neuromuscu-
lares, optou-se pela ventilagdo espontanea sem intubagéo
orotraqueal.

O periodo pés-operatério deve ser monitorizado, pois as
complicacdes cardiovasculares também ocorrem nesta
fase, assimcomo aelevacdo datemperatura caracterizando
hipertermia maligna °. Também s&o fregiientes os vomitos
devido a hipotoniados masculos abdominais, favorecendo a
dilatac&o gastrica !, fato que também foi observado no paci-
ente em questéo.

Concluimos deste relato que aavaliagdo pré-anestésica cui-
dadosa e o uso de medica¢des que ndo predisponham ao
aparecimento de complica¢des tornam seguros o procedi-
mento e o pds-operatorio de pacientes com distrofia muscu-
lar de Duchenne.
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INTRODUCTION

Duchenne’s Muscular Dystrophy is an X-linked recessive
disorder, generally diagnosed during childhood, which pro-
gressively worsens to degenerate respiratory function*. Pre-
operative evaluation of affected patients have shown that
83% have ECG abnormalities, 26% heart failure, 31% chest
X-ray changes and 73% severe pulmonary restriction®.
Expected anesthetic complications are malignant
hyperthermia, rhadbomyolysis and cardiac arrest,
arrhythmias and heart failure, in addition to respiratory and
cardiac limitations *°. Fever, rhabdomyolysis symptoms
(hyperkalemia, mioglobinuria) and masseter spasm have
alsobeenreported **%*3 in addition to an anaphylaxis report
due to latex exposure *°.

Succinylcholine was involved in the genesis of most fatal ac-
cidents reported in the literature **7*? although remaining a
widely used drug for pediatric anesthesia '*. Due to such
characteristics, Duchenne’s dystrophy patients need special
care throughout the anesthetic procedure.

This report aimed at describing a case of a 9-year old child
with Duchenne’s Muscular Dystrophy diagnosed 2 years be-
fore, submitted to postectomy under general anesthesia with
ketamine S, and penile block.

CASE REPORT

Male, Caucasian patient, 9 years old, with Duchenne’s Mus-
cular Dystrophydiagnosed 2 years before and mild restrictive
respiratoryfailure underrespiratory physicaltherapy, without
previous history of hospital admissions, cardiac disease or
use of drugs.

Patient was referred to the Anesthesiology department for
preanesthetic evaluation to be submitted to postectomy.
Patient arrived walking with the use of crutches and with diffi-
culty in maintaining the supine position without support. Pa-
tient presented severe scoliosis and diffuse muscular atro-
phy. Remaining physical evaluation was normal. Preopera-
tive tests were normal except for pulmonary function test
which showed mild restrictive respiratory failure.

Patient was not premedicated.

Venous puncture was performedwith aperipheral 22G cathe-
ter with perfect cooperation of the patient who was monitored
with pulse oximetry, heart monitor, non-invasive blood pres-
sure and esophageal temperature. Lactated Ringer’s (200
ml) was administered during surgery to replace fast and sur-
gery losses, considered minor.
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The choice was general anesthesia with levogyrous
ketamine (1.5 mg.kg™) under spontaneous ventilation after
washing the respiratory system of the anesthesia machine
for 3 hours, and penile block with 0.5% bupivacaine.
Surgery lasted 30 minutes without intercurrences.
Patienthad several vomiting episodes inthe immediate post-
operative period, which were conveniently treated with
metoclopramide (0.15 mg.kg™). Respiratory and heart rate,
temperature and blood pressure were closely monitored dur-
ing the whole admission period and patient was discharged
the day after surgery.

DISCUSSION

Accordingtodataintheliterature, Duchenne’s Muscular Dys-
trophy is an X-linked recessive disorder, also called
Pseudhypertrophic Muscular Dystrophy, with anincidence of
30outof10thousand malelive borns. Clinical manifestations
are present since birth, but become apparent between 3 and
5years of age. The disease is characterized by progressive
muscle strength loss, especially limb proximal and neck
flexormuscles. At12 years ofage, most patients are confined
to wheelchairs. From 16 to 18 years of age patients are pre-
disposed to severe, sometimes fatal, pulmonary infections.
Another cause of death is food aspiration. Patients have of-
ten intellectual impairment and myocardial degeneration
triggering insidious right heart failure. Diagnosis is obtained
by muscle biopsy showing muscle tissue dystrophy or by mu-
tation analysis in peripheral blood leucocytes.
Duchenne’smusculardystrophyistreated with prednisone.
These are patients needing special care during anesthesia
and a judicious preanesthetic evaluation with physical ex-
ams, detailed and disease-related history because they may
present several anesthesia-related complications %%
Preanesthetic medication is not recommended because it
may induce respiratory depression® or act on muscle relax-
ation, as it is the case with benzodiazepines *°.
Halogenate anesthetics are counterindicated in anesthesia
due to the potential risk for malignant hyperthermia 357217,
aswellas succinylcholine forbeingrelatedto several peri-an-
esthetic rhabdomyolysis and cardiac arrest where many
times hyperkalemia was the reason for the complication
4-8,10-13,18-20

Ketamine, in addition to being unrelated to most common
complications, is a drug suggested for anesthesia in this
group of patients “?*. Other intravenous drugs, such as
propofol and sodium thiopental, may also be used, how-
ever being careful with cardiocirculatory depression and
individual sensitivity torespiratory depression*. Due to the
short surgery duration and the non-use of neuromuscular
blockers, we decided for spontaneous ventilation without
tracheal intubation.

The postoperative period should be monitored because car-
diovascular complications are also presentduring this stage,
as well as temperature increase characterizing malignant
hyperthermia °. Vomiting is also frequent due to abdominal
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muscles hypotonia favoring gastric dilatation *, fact which
has also been observed in our patient.
We concluded from this report that careful preanesthetic
evaluation and drugs not predisposing to complications
make both surgery and the postoperative period safe for Du-
chenne’s Muscular Dystrophy patients.
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RESUMEN

Tonelli D, Pinho |, Sacco PCN, Vianna EP, Vasconcellos JC,
Souza RV, Umakoshi S - Anestesia en Paciente con Distrofia
Muscular de Duchenne. Relato de Caso

JUSTIFICATIVA Y OBJETIVOS: La distrofia muscular de Du-
chenne es una afeccién recesiva ligada al cromosoma X,
generalmente diagnosticada en la infancia, acentuandose
progresivamente hasta agravar la funcién respiratoria. El
objetivo de este relato es presentar un caso de un paciente con
distrofia muscular de Duchenne diagnosticada hace 2 afnos,
sometido a la postectomia, sobre anestesia general con
cetamina S.

RELATO DE CASO: Paciente con 9 afios de edad con Distrofia
Muscular de Duchenne diagnosticada hace 2 afios, sometido a
la anestesia general con levo-cetamina (1,5 mg.kg™"), por via
venosa, sobre ventilacion espontanea auxiliada manual por
sistema de Baraka (Mapleson A) y bloqueo peniano con
bupivacaina a 0,5% (25 mg). Fueron usados monitores de
presion arterial no invasiva, oximetria de pulso, cardioscopia y
temperatura esofagiana. En el recurrir de la cirugia, el caso
evoluyd sin interocurrencias siendo que en el periodo
pos-operatorio el paciente presentd algunos episodios de
vémitos sin otras alteraciones significativas. Permanecio
internado por 24 horas, teniendo alta hospitalar asintomatico.
CONCLUSIONES: La evaluacion pré-anestésica cuidadosa, el
uso de monitorizacién adecuada y medicaciones que no
predispongan al aparecimiento de complicaciones tornan
seguro el procedimiento y el pos-operatorio en pacientes
portadores de Distrofia Muscular de Duchenne.
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