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RESUMO

A hipertermia maligna (HM) é uma doenca farmacogenética rara, de carater autos-
somico dominante, de baixa incidéncia, porém potencialmente fatal, desencadeada
por exposicao a agentes anestésicos inalatérios halogenados e/ou succinilcolina.
Caracteriza-se por um quadro de hipermetabolismo do misculo estriado esquelético,
por hipercalcemia intracelular, com destruicao completa deste, associado ao aumento
do consumo de oxigénio, hipertermia, alteracoes cardiovasculares, rigidez muscu-

lar, acidose metabdlica, faléncia renal e morte, caso nao seja realizado o tratamento
especifico com o dantrolene. O reconhecimento da crise é baseado nos sinais clinicos
que autorizam o inicio do tratamento e o diagnéstico definitivo é realizado a partir do
teste de contratura halotano/cafeina realizado no paciente e em seus familiares com o
intuito de descobrir os suscetiveis e protegé-los de possiveis crises.

Palavras-chave: Hipertermia Maligna; Rigidez Muscular; Succinilcolina; Rianodina;
Farmacogenética.

ABSTRACT

Malignant hyperthermia (MH) is a rare, but potentially fatal, autosomal dominant pharmaco-
genetic disease, triggered by exposure to halogenated inhalational anesthetics and / or succi-
nylcholine. It is characterized by a skeletal striated muscle hypermetabolism, with intracellular
hypercalcemia, with complete destruction of it, associated with increased oxygen consump-
tion, hyperthermia, cardiovascular alterations, muscular rigidity, metabolic acidosis, renal
failure and death, if not performed specific treatment with dantrolene. The recognition of the
crisis is based on the clinical signs that allow the beginning of the treatment and the definitive
diagnosis is made from the halothane/caffeine contraction test performed on the patient and
his relatives in order to discover the susceptible ones and protect them from possible crises.

Key words: Malignant Hyperthermia; Muscle Rigidity; Succinylcholine; Ryanodine; Phar-
macogenelics.

INTRODUCAO

A hipertermia maligna (HM) é uma desordem farmacogenética rara, porém grave,
de heranca autossomica dominante, latente, que ocorre em individuos geneticamente
predispostos quando em contato com alguns agentes usados em anestesia geral, princi-
palmente halogenados e succinilcolina."’ Caracteriza-se por um estado hipermetabdlico
com hipercarbia, taquicardia, hipertermia, rigidez muscular, rabdomidlise, acidose mis-
ta, instabilidade hemodin@mica e insuficiéncia de multiplos 6rgaos.2*%%1* Contudo, ha
uma grande variabilidade na apresentacao clinica, havendo desde formas fulminantes,
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passando por apresentacoes frustras, atipicas ou mes-
mo apenas o espasmo de masseter isolado.®

Ataxa de incidéncia da HM é variavel: de 1:10.000
em criancgas até 1:50.000-250.000 adultos submetidos
a anestesia geral, sendo mais comum no sexo mas-
culino e mais rara em idosos e lactentes (média de
idade = 18,3 anos).!?*6101518 Essa grande variagcdo
nas taxas de incidéncia pode estar relacionada a
diversidade geografica, aos diferentes métodos diag-
nosticos utilizados ou mesmo a subnotificacao dos
casos.' Na América do Norte ha relatos de que a
incidéncia pode chegar a 1:3.000 procedimentos ci-
rurgicos e, no Brasil, é estimada em 1:50.000 casos.”
A prevaléncia real é dificil de se definir, pela existén-
cia de individuos com auséncia de sintomas ou com
apenas reacoes leves, dada a penetrancia variavel
do trago herdado.?’ Estima-se que as anormalidades
genéticas associadas a suscetibilidade a HM giram
entre 1:3.000 — 1:8.500 individuos, apesar de ja se ter
descrito na literatura que uma estimativa recente re-
fira prevaléncia de 1:400 individuos.! Na década de
70, cerca de 80% dos pacientes com diagnoéstico de
HM evoluiam para 6bito."® Atualmente, nos Estados
Unidos, as taxas de mortalidade por HM variam en-
tre 1,4 e 22%, mesmo com todo o tratamento dispo-
nivel.' Contudo, ha uma tendéncia a reducao dessa
taxa, tendo em vista a constante qualificacao das
equipes multiprofissionais nos centros cirurgicos, o
reconhecimento precoce dos sinais de crise e o ini-
cio rapido do tratamento adequado."”

O objetivo deste estudo € revisar a literatura como
forma de atualizagao acerca da incidéncia, fisiopato-
logia e fatores desencadeantes e acerca do manejo
seguro do paciente e seus familiares.

DISCUSSAQ

Antes da década de 60, a literatura ja reportava
pacientes, principalmente criangas, que apresenta-
vam hipertermia durante anestesia geral, associada a
convulsoes, com elevada mortalidade.! Porém, o pri-
meiro relato de HM, também conhecida como febre
maligna ou anestésica, so foi descrito em 1960, por
Denborough et al*, que pesquisando os familiares
de um paciente de 21 anos que desenvolveu a doen-
ca apos ser submetido a anestesia geral com 6xido
nitroso (NO), oxigénio (O,) e halotano descobriram
que 10 dentre 38 familiares submetidos a anestesia
geral haviam morrido durante o ato anestésico.?"?
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Foi sugerido, entao, que esses pacientes poderiam
ter herdado o gene dominante que os tornaram pre-
dispostos ao desenvolvimento de HM.” Anestesia es-
pinhal realizada sem complicacoes em um membro
dessa familia sabidamente suscetivel corroborou a
hip6tese de que a HM tem relacao com os anestési-
cos usados durante anestesia geral.” Posteriormente,
em 1968, foi descrito um caso de um paciente de 16
anos que desenvolveu HM ap6s indugao de anestesia
geral para tratamento de fratura de mandibula.?

A partir desses casos, diversos estudos foram reali-
zados e hoje se sabe que se trata de uma sindrome hi-
permetabdlica que ocorre devido a uma desordem ge-
nética hereditaria, de carater autossomico dominante,
expressividade variavel e penetrancia reduzida.>">1® A
literatura descreve seis genes que podem apresentar
mutagoes que predispoem o individuo ao desenvol-
vimento da HM: MHS! (gene do receptor rianodina
—RYRI, locus cromossomico 19q13.1), MHS2 (gene do
canal de so6dio — Na* — do musculoesquelético adul-
to, locus cromossomico 17q11.2-q24), MHS3 (gene da
subunidade alfa2/delta do receptor di-hidropiridina —
DHPR -, locus cromossomico 7q21-q22), MHS4 (locus
cromossomico 3ql3.1, gene ainda nao identificado),
MHS5 (gene da subunidade alfal do receptor DHPR,
locus cromossomico 1g32) e MHS6 (locus cromosso-
mico 5p, gene ainda nao identificado)."220

As mutagoes nesses seis genes sao expressas em
cerca de 50% das familias estudadas, sendo que nas
demais familias o gene responsavel pela suscetibili-
dade a HM ainda é desconhecido.’*® Cerca de 70%
das familias de pacientes suscetiveis a HM exibem
um de 34 tipos diferentes de mutagcoes causais para
HM, com muitas outras variantes ainda sendo carac-
terizadas.! Essa grande variabilidade genotipica difi-
culta o diagnéstico da doenga com base somente no
estudo molecular, pois um teste genético negativo
nao descarta a suscetibilidade a HM.'*" Além disso,
mesmo que o individuo apresente uma mutagao ge-
nética que o torne suscetivel a HM, nao significa que
essa disfuncgao sera expressa durante o primeiro ou
até mesmo apo6s exposicao prévia a um agente dito
desencadeante, devido a penetrancia incompleta
inerente a essa desordem.?

Estudos revelam que em até 80% dos casos as mu-
tacoes ocorrem no nivel do cromossomo 19q, no qual
j& foram descritos 19 tipos diferentes de mutacao, que
produz alteracoes nos receptores RYR1, uma proteina
encontrada sob a forma de canal ionico no reticulo
sarcoplasmatico (RS) das células musculares, res-



ponséavel por recapturar o ion calcio (Ca**) do cito-
plasma celular.>"1215

Num individuo normal, os niveis de Ca** no miopla-
sma sao controlados pelo receptor RYR1 do RS (canais
de cation de alta condutancia), pelo receptor DHPR
do tibulo transverso (que ativam os receptores RYR1)
e pelo sistema Ca*-adenosina trifosfatase (Ca*-ATPa-
se)." Essa interacao funcional entre os receptores DH-
PRs e RyRl1s é responsavel por transformar o impulso
elétrico vindo do SNC em estimulo quimico, o que é
conhecido como acoplamento excitacao-contragao
(E-C).% Para que haja a contrag¢ao muscular, o RS libera
parte do seu estoque de calcio, ao passo que a posterior
retencao ativa desse ion promove seu relaxamento.!®

O defeito genético nos receptores RYRI1 da fibra
muscular esquelética, que segundo alguns autores
poderia chegar a até 1:2.000 pessoas, provoca a des-
regulacao dos fluxos intracelulares do cdlcio, causa-
da pelo aumento da sensibilidade aos agentes que
ocasionam a abertura dos receptores e redugao da
resposta aos agentes que inibem seu funcionamen-
to.>"122 Essa disfungao do receptor RYRI, acarreta
liberacao excessiva e continua de Ca** do RS para
o citosol, provocando uma cascata de eventos bio-
quimicos intracelulares, como o desacoplamento da
fosforilacao oxidativa, com producgao excessiva de
calor e faléncia dos estoques de adenosina trifosfa-
to (ATP); glicolise anaerébia, com acidose lactica e
aumento da produgao de diéxido de carbono (CO,);
interacao actina-miosina, com contracao muscular;
liberacao de potassio e creatinoquinase (CPK), dano
a membrana celular e consequente morte da fibra
muscular.'®1215162022 () yesultado é uma contragao
muscular sustentada, associada ao estado de hiper-
metabolismo das células musculares na tentativa de
normalizar a concentragao intracelular de Ca*, que
se traduz no aumento do consumo de O,, taquicardia,
taquipneia, acidose mista, coagulopatia, arritmias
complexas, hipertermia, hipercarbia, hipercalemia,
mioglobinemia e faléncia renal.'5781822 Vale ressaltar
que a hipertermia é um sinal relativamente tardio e
que pode nao ocorrer, principalmente caso haja pa-
rada cardiaca logo no inicio do quadro.>*®? Dessa
forma, a suspeita diagnoéstica baseia-se, inicialmen-
te, no aumento repentino e sustentado do diéxido de
carbono expirado (EtCO,), associado a taquicardia,
também repentina, causada pela estimulagao simpa-
tica da acidose, excluidas outras possiveis causas.>*

E importante destacar que essa ativacdo do
metabolismo, que é evidente durante a crise de
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HM, ocorre também, em menor grau, durante toda
a vida do paciente suscetivel, acarretando altera-
coes subclinicas da fisiologia e morfologia da fibra
muscular esquelética.®'? Esses pacientes normal-
mente apresentam algum grau de doenga neuro-
muscular, detectavel por meio do exame clinico
neurologico (atrofia ou hipertrofia muscular), do
nivel sérico de enzimas musculares (CPK esta alte-
rada em 50% dos casos), da eletroneuromiografia,
do estudo anatomopatolégico da bidpsia muscu-
lar, da espectroscopia muscular ou de testes meta-
bolicos musculares.!®

A crise de HM pode ser desencadeada pelos
anestésicos inalatérios halogenados, principalmente
o halotano, mas, também, enflurano, isoflurano, se-
voflurano e desflurano e, também, pelo bloqueador
neuromuscular despolarizante, succinilcolina. 61622
Vale lembrar que os outros farmacos normalmente
usados na indugao e manutencao da anestesia geral,
como Oxido nitroso, propofol, etomidato, tiopental,
cetamina, opioides, benzodiazepinicos e BNMs ades-
polarizantes, sdo considerados seguros em pacientes
sabidamente suscetiveis a HM.'#162 Embora a lite-
ratura relate alguns poucos casos de HM ligados a
anestésicos locais, os mesmos sao considerados se-
guros para serem administrados em pacientes ditos
suscetiveis a crises de HM.

O reconhecimento de um quadro de HM se da ba-
sicamente a partir da clinica do paciente e os exames
complementares, apesar de auxiliarem no diagnosti-
co, tém mais utilidade na avaliacao das complicacoes
e da resposta ao tratamento.*'¢17 Larach et al.* padro-
nizaram uma escala de graduacao que compreende
critérios clinicos padronizados para o diagnoéstico de
HM (Tabelas 1 e 2).!41

Como quase todos os pacientes suscetiveis a HM
nao apresentam alteracoes fenotipicas sem exposi-
¢ao aos agentes desencadeadores, € muito dificil re-
alizar o diagnostico de suscetibilidade sem qualquer
exposicao anestésica.! Os primeiros sinais/sintomas
surgem, habitualmente, ainda no peroperatério, mas
podem ocorrer também, tardiamente, até cerca de
uma hora ap6s a interrupg¢ao do agente desencade-
ante em até 20% dos casos.'™* O paciente comega
a apresentar sinais clinicos de instabilidade cardio-
vascular com o surgimento de taquicardia repentina
(96% dos casos) que nao responde aos tratamentos
usuais, podendo surgir ainda extrassistoles e arrit-
mias ventriculares, fibrilacao ventricular ou mesmo
parada cardiaca peroperatoria.'*7
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Tabela 1 - Critérios clinicos utilizados na graduacao da suspeita de crise de hipertermia maligna'*

Sinais clinicos Indicadores clinicos Pontos
Rigidez muscular generalizada (na auséncia de tremores devido a hipotermia, ou durante ou, imediatamente apés a
Rigidez emergéncia da anestesia geral inalatoria) 1B
muscular
Espasmo do masseter imediatamente apds a administracé@o de succinilcolina 15
Elevac@o da CPK > 20.000 Ul apés o uso de succinilcolina 15
Elevacdo da CPK > 10.000 Ul em anestesia geral sem o uso de succinilcolina 15
Lise muscular Coluria peroperadria 10
Mioglobindria > 60 pg/L 05
Mioglobina sérica > 170 pg/L 05
Potéssio sérico > 6 mEq/L (na auséncia de insuficiéncia renal) 03
PETCO, > 55 mmHg com ventilag&o controlada adequada 15
PaC0, > 60 mmHg com ventilago controlada adequada 15
Acidose PETCO, > 60 mmHg com ventilagéo espontanea 15
respiratoria PaC0, > 65 mmHg com ventilagdo espontanea 15
Hipercapnia inapropriada (julgamento clinico pelo anestesiologista) 15
Taquipneia inapropriada 10
Aumento da Aumento inapropriadamente rapido da temperatura (julgamento clinico pelo anestesiologista) 15
temperatura Aumento inapropriado da temperatura > 38,8 °C no periodo peroperatdrio (julgamento clinico) 10
Envolvimento Taquicardia sinusal inapropriada 03
cardiaco Taquicardia ventricular ou fibrilag&o ventricular 03
Historia familiar positiva de HM em parentes de primeiro grau 15
Historia familiar Historia familiar positiva de HM em parentes de outro grau (estes parametros sao utilizados apenas na determinagao de 5
susceptibilidade a HM)
Excesso de base negativo (BE) < -8 mEqg/L 10
pH arterial <7,25 10
Diiias Eimes Hi§t§ria familiar positiya a;s_ociado a outro fator que leve a suspei¢do de HM do proprio paciente durante ato anestésico 10
prévio, exceto elevagdo sérica da CPK em repouso
Histéria familiar positiva em paciente com passado de elevag&o sérica da CPK em repouso 10
Reversao rdpida da acidose metabdlica e/ou respiratéria com o uso venoso de dantrolene 05

Tabela 2 - Escala de graduacao clinica da suspeita de
crise de hipertermia maligna'

Escore de pontos Graduagao Probabilidade
0 1 Praticamente nula
03-09 2 Improvavel
10-19 3 Baixa
20-34 4 Provavel
35-49 5 Muito provavel
>50 6 Quase certa

A taquicardia é associada ao aumento, também
repentino, do EtCO,, sendo esses os dois sinais que
inicialmente sugerem a sindrome.'*” Podem surgir,
ainda, alteracoes ventilatorias que se traduzem em
hipéxia, cianose, aumento do consumo de O, e ta-
quipneia (85% dos casos) e a caracteristica hiperter-
mia — com elevagoes de até 1,8°C a cada cinco minu-
tos — presente desde o inicio da crise de HM em até
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65% dos pacientes, mas podendo ser um sinal mais
tardio 17816171924 () cijrurgiao também pode observar
aumento da tensao dos planos musculares, que pode
chegar a ser uma verdadeira rigidez muscular (80%
dos casos), principalmente se exposto a succinilco-
lina, podendo o paciente, inclusive, assumir posi¢ao
de opistétono, mesmo sob a agao de bloqueadores
neuromusculares (BNMs).'”"® O musculo masseter é
um dos mais comumente acometidos e normalmente
€ onde se observa a rigidez de maneira mais proe-
minente, principalmente quando o BNM usado foi
a succinilcolina.®%% Qutros sinais que podem estar
presentes sao: hipoglicemia intensa, diaforese, au-
mento do lactato sérico e/ou CPK (este, presente em
50% dos casos 12-24 horas ap6s o inicio da crise), aci-
dose mista, mioglobindria, coltria e/ou insufici€éncia
renal aguda secundarias a rabdomidlise, alteracao
das enzimas hepdticas, coagulacao intravascular dis-



seminada (causa habitual de morte se temperatura >
41°C), insuficiéncia cardiaca congestiva, isquemia e
sindrome compartimental dos membros secundaria
ao edema muscular.!16.1719.20

O diagnéstico definitivo € realizado, desde a déca-
da de 70, com base no estudo da contratura do mus-
culoesquelético in vitro em resposta ao halotano e a
cafeina, por meio de bidpsia muscular (musculo vasto
lateral da coxa), cuja sensibilidade é estimada em 99%
e especificidade em 94% quando se utiliza o protocolo
europeu 5121168 () protocolo europeu confirma os pa-
cientes suscetiveis (MHS) quando ambos os testes com
cafeina e halotano sao positivos. E confirma os nao
suscetiveis (MHN) quando os resultados sao ambos
negativos e, caso haja resultado positivo a apenas um
dos exames, cafeina ou halotano, o paciente € também
classificado como suscetivel - MHS(c) ou MHS(h).!

Estudos demonstram positividade a pelo menos
uma dessas duas substancias em praticamente 100%
dos sobreviventes de um episédio de HM."? Salienta-
-se que o teste de contratura muscular é um marca-
dor da anormalidade do metabolismo do célcio in-
tracelular, nao significando, necessariamente, que o
paciente tenha determinada mutagao genética.’? Por
outro lado, o teste de contratura muscular positivo
significa que existe anormalidade no funcionamento
da fibra muscular que pode levar, com o tempo, a
alteragcoes da morfologia da fibra muscular ou até a
uma miopatia clinicamente evidente.’? Além disso,
alguns trabalhos enfatizam que, mediante um pa-
ciente com quadro clinico bastante caracteristico de
HM, o teste de contratura torna-se desnecessario, da-
das as dificuldades de acesso ao padrao-ouro para o
diagnostico definitivo.!

Entre as situagoes clinicas associadas a suscetibi-
lidade a HM, comumente citadas na literatura, tém-
-se doencas musculares, alteracoes oesteoarticulares
(escoliose, luxacao cronica, pé torto congénito), os
dismorfismos (fenda palatina, ptose palpebral, es-
trabismo) e miopatias (miopatia do alvo central),
além de histéria de caimbras frequentes, criptorqui-
dia, entre outros.2*>S Alguns autores acreditam que o
estrabismo seja uma desordem miopatica que pre-
disponha o individuo ao desenvolvimento de HM.?
Carrol, citado por Elias e Venegas?, publicou estudo
demonstrando que, entre 1468 criangas submeti-
das a anestesia geral com halotano e succinilcolina,
a frequéncia de espasmo do musculo masseter e a
elevacao sérica de CPK acima dos niveis esperados
era quatro vezes maior nos pacientes submetidos a

Hipertermia maligna: revisando aspectos importantes

cirurgia de estrabismo do que nos demais tipos de
procedimentos cirirgicos.?

O diagnoéstico diferencial da HM deve ser feito
com condi¢oes que acarretam hipercarbia (proble-
mas no circuito de ventilagao, doengas respiratorias
prévias, pneumoperitonio), hipermetabolismo (feo-
cromocitoma, crise tireotoxica, intoxicacao exdgena
por salicitatos, infeccao) e/ou em hipertermia (aque-
cimento iatrogénico do paciente, sepse).l61417

O sucesso do tratamento de uma crise de HM
esta associado ao inicio precoce das medidas efeti-
vas, comecando pela interrup¢ao do ato anestésico
e, consequentemente, da administragao dos agentes
desencadeantes, troca dos circuitos do aparelho de
anestesia, lavagem do aparelho de anestesia com alto
fluxo de O, (10 litros) durante 15 minutos, aumento do
volume-minuto e administragcao imediata do dantro-
lene. A dose de ataque desse medicamento é de 2,5
mg/kg, podendo ser necessario repetir o bolus a cada
3-5 minutos por até quatro vezes (10 mg/kg) para o
controle do quadro e, em seguida, manter a droga na
dose de 1 mg/kg a cada seis horas, por até 48 horas.
Ha na literatura relatos de recrudescéncia do quadro
em até 25% dos casos nesse periodo.>791315-172023.24
Caso sejam necessarias doses maiores que 10g/kg
sem remissao dos sinais de crise de HM, o diagnosti-
co deve ser questionado.'**

O dantrolene, Gnico agente clinicamente disponiv-
el para o tratamento da HM, € um derivado da hidan-
toina e, apesar de impedir a contragao muscular, nao
possui relacao nem quimica nem estrutural com os re-
laxantes musculares.?*% E o farmaco de escolha para
o tratamento da HM, por atuar no interior da célula,
inibindo a contragcao muscular esquelética devido a
depressao do acoplamento excitacao-contragao, de-
vido ao bloqueio dos receptores RYR1s do RS, redu-
zindo a disponibilidade intracelular de calcio.6:20.%>26

Assim, partindo-se do pressuposto de que cada
ampola de dantrolene possui 20 mg, que devem ser
diluidos em 60 mL de solvente estéril, num pacien-
te de 70 quilos podem ser necesséarios até 36 frascos
da droga, quantidade que deve estar imediatamente
disponivel para o anestesiologista, pois, de acordo
com uma Resolucao do Conselho Federal de Me-
dicina (CFM 1.802/2006), o dantrolene faz parte da
lista de faArmacos que obrigatoriamente devem estar
disponiveis no ambiente onde se realiza qualquer
anestesia.’ Tal fato torna-se importante, uma vez que
o tempo para diluir o dantrolene pode chegar a qua-
tro minutos por frasco e, de acordo com a literatu-
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ra, ja foi demonstrado que a mortalidade aumenta
quando a primeira dose de dantrolene é administra-
da ap6s 30 minutos do inicio da crise.’ Atualmente,
o Ryanodex®, ja aprovado pela Food and Drugs Ad-
ministration (FDA), € uma alternativa mais eficaz no
tratamento da HM, devido a sua apresentacao, que é
de 250 mg, requer apenas 5 mL de diluente para sua
reconstituicao e possui solubilidade melhorada, tra-
zendo mais rapidez no combate a crise de HM, uma
vez que o tratamento inicial pode ser feito apenas
com uma ampola da medicagao.!

Além disso, simultaneamente a administracao do
dantrolene, realiza-se o combate a hipoxemia, com
0, a 100%, o controle da temperatura corporal (se >
39°C ) a partir do resfriamento da superficie corpo-
ral (com compressas frias e gelo) e lavagem de ca-
vidades (com solugao resfriada) e o tratamento das
possiveis complicagoes: acidose metabdlica (bicar-
bonato de sédio, 1-2 mEq/kg), acidose respiratoria
(hiperventilagcao), hipercalemia (alcalinizagao — glu-
conato de calcio, 10-50 mg/kg, associado a insulina
10 UI e glicose 50%, 50 mL em adultos ou 0,1 Ul/kg
de insulina simples em 1 mL/kg de glicose a 50% em
criangas), arritmias cardiacas (contraindicada a ad-
ministracao de bloqueadores de canais de calcio em
pacientes tratados com dantrolene, por se associa-
rem a hipercalemia e colapso circulatério), choque
(volume e vasopressores), disfun¢ao renal (expansao
volémica e diuréticos — manter diurese > 1 mL/kg/h)
e coagulagdo intravascular disseminada.l"91517.20.24

Alguns estudos ainda indicam o uso profilatico
do dantrolene em pacientes com antecedentes pes-
soais e familiares de HM.” Entretanto, sabe-se, atual-
mente, que a administragao oral do dantrolene nao
produz uma concentracao plasmatica eficaz que ini-
ba o desenvolvimento da crise em suscetiveis.?* Mes-
mo a terapia profilatica endovenosa, hoje, tornou-se
obsoleta, uma vez que, realizado um manejo anesté-
sico adequado a pacientes suscetiveis, ou seja, livre
de drogas com potencial desencadeador, é impro-
véavel que ocorram crises de HM.? Além disso, como
todo farmaco, o dantrolene nao é isento de efeitos
colaterais tais como: fraqueza muscular transitoria
por até 48 horas (21% casos), flebite local (9% casos),
hepatotoxicidade, tonturas, disfuncao gastrintestinal,
confusao e sonoléncia.'* Assim, a recomendacgao
atual € de que, ao realizar anestesia geral em pa-
cientes suscetiveis a crise de HM, esta deve ser isen-
ta de agentes ditos desencadeadores e que nao seja
realizada profilaxia pré ou peroperatéria, mas que o
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dantrolene esteja disponivel para uso imediato, caso
necessario, mesmo em cirurgias ambulatoriais.?

E importante salientar que, por se tratar de uma
enfermidade hereditaria autossomica dominante,
de penetrancia incompleta e expressividade varia-
vel, todos os familiares de um paciente com quadro
de HM devem ser considerados suscetiveis e devem
ser investigados com o intuito de se confirmar tal
hipoétese, ja que parentes de primeiro grau, como ir-
maos e filhos, tém 50% de chance de terem herdado
o gene da HM.!

CONCLUSAO

Assim, dada a gravidade do quadro de HM, que
acomete principalmente individuos jovens e pre-
viamente higidos, faz-se imperiosa a avaliagao pré-
-anestésica do paciente, com o fito de investigar an-
tecedentes pessoais e familiares que possam estar
relacionados a suscetibilidade ao desenvolvimento
de HM.>> Além disso, ao se realizar uma anestesia
geral, deve-se ter em mente a importancia da monito-
rizacao que permita a identificacao precoce diante
de uma crise de HM, ou seja, uso de halogenados e/
ou succinilcolina inevitavelmente obriga ao uso con-
tinuo da capnografia e termometria ao longo de todo
o procedimento.'%!5 E importante reforcar que onde
se realiza anestesia geral deve ter disponivel o dantro-
lene, para que, durante uma eventual necessidade, a
droga possa ser usada de maneira imediata.® Assim,
tomando-se as precaugoes devidas, as cirurgias po-
dem ser realizadas de maneira segura, sem risco de
complicacoes para os pacientes e com tranquilidade
para os cirurgioes e anestesiologistas.’
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