ESPECIALISTAS
DEBATEM ABORDAGENS

DE DIAGNOSTICO

E TERAPEUTICA DAS
MUCOPOLISSACARIDOSES

Por ocasido do 10.° Simpdsio Internacional da
Sociedade Portuguesa de Doencas Metabolicas
(SPDM), que decorreu nos dias 20 e 21 de margo,
no hotel Quinta da Marinha, em Cascais, a Biomarin
apoiou a realizagdo de um simpdsio especificamente

dedicado a avaliacdo da fungao respiratdria e anestesia
em doentes com mucopolissacaridoses (MPS). Este
evento, que decorreu no dia 22 de margo, contou com
a participagao de um painel de especialistas nacionais
e internacionais nesta area.




PROF.2 DOUTORA MARTA DRUMMOND
Pneumologista do Centro Hospitalar
de S&o Joéo, Porto

Foi com sala cheia e com uma plateia atenta
que a Prof.2 Doutora Isabel Tavares Almeida,
presidente da Sociedade Portuguesa de Do-
engas Metabdlicas (SPDM), e o Dr. Paul Har-
matz, pediatra no Oakland Children's Hospital
& Research Center, na Califérnia, deram inicio
a uma reunido subordinada ao tema “Fungao
respiratoria e anestesia em doentes com MPS
(mucopolissacaridoses)”. O evento, que de-
correu ao longo do dia 22 de margo, contou
com a participagdo de varios peritos nacio-
nais e internacionais, que partilharam as suas
experiéncias.

Na primeira parte do programa, e apds a apre-
sentagdo em que a Dr.2 Ana Saianda abordou
em detalhe a fisiologia das vias aéreas superio-
res, coube a Prof.2 Doutora Marta Drummond
especificar os aspetos relacionados com a
fungao respiratoria e a fisiopatologia das MPS.
A pneumologista no Centro Hospitalar de Sao
Jodo, no Porto, comegou por referir, nesta ses-
sdo moderada pela Dr.2 Paula Garcia e Dr. Pedro
Modéjar, que "a MPS corresponde a um conjun-
to de patologias metabdlicas de armazenamen-
to lisossomal, que resultam de défices enzima-
ticos especificos”.

"0 depdsito de glicosaminoglicanos (GAG) aca-
ba por ter repercussdes respiratérias na via
aérea superior e inferior”, embora estas mani-
festagdes sejam varidveis consoante o tipo de
MPS. Porém, e conforme adiantaram os varios
oradores nesta sess&o “existem alteragdes pre-
dominantes a nivel ventilatério em praticamente
todas as MPS".

0 envolvimento do aparelho musculosquelético
(cifoescoliose, achatamento dos discos e dos
corpos vertebrais, alteragdes da conformagao
das costelas) também “concorre para a presen-
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DR.2 ANA SAIANDA

Unidade de Pneumologia Pediatrica, Cuidados
Respiratdrios Domiciliarios e de Transigao,
Centro Hospitalar de Lisboa Norte

(Hospital de Santa Maria)

¢a de quadros restritivos e para uma menor ex-
pansibilidade pulmonar”. Os especialistas pre-
sentes, incluindo a pneumologista, transmitiram
a mensagem de que a sobreposigao de quadros
obstrutivos e de sintomas restritivos conduz a
episddios de hipoventilagao, com inicio durante
a noite.

"Se ndo houver uma abordagem terapéutica,
estes episddios podem estender-se ao longo
de 24 horas e, como consequéncia, o doente
podera desenvolver hipertensdo pulmonar com
cor pulmonale, entrando, posteriormente, em in-
suficiéncia respiratéria”, alertou a Prof.2 Doutora
Marta Drummond, acrescentando que “as pro-
vas de fungao respiratéria neste grupo de doen-
tes devem ser repetidas, pelo menos, com uma
periodicidade anual".

CUIDADOS ESPECIAIS
COM OS DOENTES MPS

Embora ndo existam estudos de prevaléncia
sobre sindrome de apneia obstrutiva do sono
(SAOS) nas MPS, os estudos de casuistica re-
velam uma prevaléncia superior a da populagao
geral, na qual foi reportada uma prevaléncia de
SAOS (assintomatica e sintomatica) que ronda
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DR.2 NURIA MADUREIRA

Pediatra no Laboratcrio do Sono e Ventilagao

do Hospital Pediatrico do Centro Hospitalar
e Universitario de Coimbra

0s 9% nas mulheres e 24% nos homens. Um ar-
tigo publicado em 2070 (Lin HY) mostrava que a
maioria dos 40 doentes com MPS, incluidos no
estudo, tinha SAOS no estudo polissonografico,
independentemente de existir ou ndo uma his-
téria clinica compativel.

Os autores discutiam a utilidade da polissono-
grafia ou estudo do sono — por exemplo, nivel
Il (cardiorrespiratéria) — a todas as criangas
com MPS com ou sem clinica sugestiva. Nes-
te estudo, também se concluiu que a SAOS
era mais grave nas criangas apos entrada na
adolescéncia.

"Esta consignado que, nesta populagao de do-
entes, também se faga uma histéria clinica diri-
gida para o sono", esclareceu, reforgando ainda
"a necessidade de complementar o estudo da
fungao respiratéria com a polissonografia”.
Quanto as provas de fungao respiratdria, a es-
pecialista lembrou que existem alguns obstéa-
culos dificeis de ultrapassar, particularmente,
nesta populagdo de doentes: "Estas dificuldades
devem-se ao problema da colaboragéo, devido
a alteragbes cognitivas e comportamentais,
mas também porque ndo existem tabelas de re-
feréncia especificamente criadas para o grupo
de doentes com MPS."

explicou a Dr.2 Ana Saianda.

FUNGAO RESPIRATORIA E FISIOLOGIA
DAS VIAS AEREAS SUPERIORES

"As alteragbes anatomicas das vias aéreas superiores sao fundamentalmente estudadas por
métodos imagioldgicos, nomeadamente, os meios radiolégicos e a broncoscopia. A avaliagdo
da fungao respiratdria tem um papel fundamental no seguimento do doente e da sua evolugao
clinica. Por este motivo, é preciso compreender a base anatémica e fisioldgica das vias aéreas’,




ESTUDAR O PADRAO DO SONO

De acordo com a Dr.2 Nuria Madureira, pediatra
no Laboratdtio do Sono e Ventilagdo do Hospital
Pediatrico do Centro Hospitalar e Universitario de
Coimbra, "estes doentes tém envolvimento respi-
ratério das vias aéreas superiores, inferiores e/ou
uma patologia restritiva". Nestes doentes “ha um
conjunto de alteragdes que envolvem estes trés
aspetos”, o que dificulta "a orientagdo diagndsti-
ca e terapéutica das MPS".

“De acordo com os dados da literatura, os dis-
turbios respiratérios do sono est&o descritos em
mais de 80% dos doentes com MPS, um ndme-
ro significativo que nos obriga a ter uma atitude
proativa", corroborou. As alteragdes respiratdrias
"manifestam-se inicialmente e sobretudo duran-
te a noite, sendo esta a justificagdo para iniciar
um estudo mais aprofundado do sono”.

“Nesta populagdo de doentes existem altera-
¢Oes anatdomicas que conduzem a maior estrei-
tamento das vias aéreas superiores. Por esta
razao, as primeiras manifestagdes respiratorias
ocorrem fundamentalmente no periodo noturno,
quando héa perda do ténus muscular. A repetigao
noturna de microdespertares auxilia a abertura
da via aérea, mas conduz, simultaneamente, a

uma fragmentagao do sono”, ilustrou.

“A SAQS é caraterizada por obstrugéo respiraté-
ria episddica durante o sono. A obstrugdo pode
ser completa ou parcial. Na idade pediatrica, a
SAOS é definida perante uma saturagdo trans-
cuténea de oxigénio abaixo dos 92%, associa-

A SAOS E A HIPOVENTILACAO
SAO "OS DISTURBIOS
RESPIRATORIOS DO SONO
MAIS FREQUENTES NA
POPULACAO DE DOENTES"
COM MPS

da a apneia obstrutiva por hora e elevagdo da
concentragdo de diéxido de carbono no ar ex-
pirado superior a 50 mmHg em mais de 9% do
tempo de sono ou um pico isolado superior a
53 mmHg. A SACS e a hipoventilagéo séo, por
isso, "os disturbios respiratérios do sono mais
frequentes nesta populagdo de doentes”.

“Devemos estar muito atentos, mesmo na au-
séncia de clinica sugestiva e, particularmente,

Q-

em idades muito precoces, atendendo as con-
sequéncias cardiovasculares, metabdlicas e
cognitivas decorrentes da SAOS", defendeu a
Dr.2 Nuria Madureira.

Por esta raz&o, a pediatra alerta para o papel da
polissonografia, enquanto “ferramenta auxiliar
do diagndstico precoce destas alteragdes, que
sdo objeto de medidas terapéuticas especificas”.

O PAPEL DA POLISSONOGRAFIA

Conforme explicou a Dr.2 Nuria Madureira, a
polissonografia “é um exame que permite o re-
gisto, a andlise e a interpretagdo de uma série
de variaveis fisioldgicas e comportamentais”, a
partir da colocagao de diferentes sensores. "A
polissonografia implica um técnico experiente e
exige varios recursos", acrescentou.

"Durante a realizagdo deste exame, devemos
respeitar os habitos de sono da crianga, de for-
ma a nao interferir com os resultados da polis-
sonografia. Este exame, a partir do registo de
todas as varidveis, permite avaliar a estrutura
do sono e o grau de perturbagao respiratéria do
sono. Para tal sdo utilizadas as regras definidas
pela Academia Americana de Medicina do Sono,
revistas em 2012", indicou.

- "Os problemas obstrutivos nas vias aéreas
superiores e inferiores, bem como a doenca
pulmonar restritiva, sdo comuns nos doentes
com mucopolissacaridoses", afirmou a Dr.2
Catarina Ferraz. Na via aérea superior, “a ra-
diografia dos tecidos moles do pescogo per-
mite conhecer o grau de obstrug&o”, contudo,
“é um exame que deteta apenas uma obstru-
gao grave”,

"As tomografias axiais computorizadas
(TAC) de alta resolugdo, quer dos espagos
retropalatinos e retrolinguais, quer do torax,
sd0 exames extremamente Uteis para avalia-
¢ao da estrutura e tamanho das vias aéreas,
nomeadamente na detegdo de obstrugdo ao
longo da via aérea superior e inferior e na ava-
liagdo do parénquima pulmonar”. Ja a TAC di-
namica expiratéria “é também util na detegédo
de traqueobroncomalécia”. Por outro lado, a

ESPECIFICIDADES DOS EXAMES COMPLEMENTARES

Numa sessao moderada pela Dr.2 Elisa Ledo Teles e pelo Dr. Paul Harmatz, a Dr.2 Catarina
Ferraz, pediatra da Unidade de Pneumologia do Hospital Pediatrico, integrado no Centro Hos-
pitalar de Sao Joao, abordou os varios exames complementares que devem ser incluidos na
avaliagao e seguimento dos doentes com MPS.

broncofibroscopia "é um exame que possibi-
lita a visualizagdo dindmica do tamanho e da
estrutura das vias aéreas superior e inferior";
- "Para avaliagdo do parénquima pulmonar, a
radiografia do térax é um exame Util na dete-
¢3o de atelectasia e pneumonia, bem como na
demonstragéo das deformidades esqueléticas
tordcicas, que conduzem a doenga pulmonar
restritiva moderada a grave, no futuro”. Para
avaliagdo do parénquima pulmonar, nomeada-
mente na detegéo de infiltragdo dos tecidos e
dos espagos alveolares, "a TAC torécica de alta
resolugdo € o exame de elei¢do. Esta infiltragdo
dos tecidos em conjunto com as deformidades
toracicas conduz a doenga pulmonar restritiva”
- "Para avaliar o grau de compress&o da espi-
nal medula e deformidades vertebrais carac-
teristicas nestes doentes, "o melhor exame é a
ressonancia magnética (RM)".

DR.2 CATARINA FERRAZ

Pediatra da Unidade de Pneumologia
do Hospital Pediatrico integrado

no Centro Hospitalar de S&o Jodo, Porto
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NOVAS PERSPETIVAS
SOBRE RISCO
ANESTESICO
E INTUBACAO
EM DOENTES

COM MPS

Durante uma sessado exclusivamente dedicada
aos procedimentos anestésicos e manobras de
intubagéo nos doentes com MPS - moderada
pelos Drs. Luis Gonzalez Gutiérrez-Solana pela
Fernanda Barros — dois especialistas (Drs. Pa-
blo Trancoso e Richard Rowe) partilharam as
suas visoes sobre esta matéria.

Neste painel, o Dr. Pablo Troncoso apresentou
uma andlise da ultima década (2000-2009), que
incluiu doentes com Hunter, os mais dificeis de
intubar. Este trabalho revelou uma auséncia de
mortalidade, apds as 65 anestesias gerais (72
procedimentos).

O especialista do Servigo de Anestesia e Rea-
nimagao do Hospital Nifio Jesus, em Madrid,
lembrou que “esta ndo é a regra”, até porque
"estes dados foram obtidos pelo Grupo de Man-
chester” - um centro de referéncia com imensa

A

DR. PABLO TRONCOSO
Servigo de Anestesia e Reanimag¢&o no
Hospital Nifio Jesus, em Madrid

experiéncia nas MPS — e, portanto, "ndo séo re-
produtiveis a hospitais inexperientes”.

A margem da sua comunicacao, integrada na reu-
nido "Fungdo respiratdria e anestesia em MPS", o
orador sublinhou que esta populag&o de doentes
ndo estd completamente isenta de riscos asso-
ciados a anestesia. Para o Dr. Pablo Troncoso, o
principal risco anestésico esta relacionado com
“a falta de conhecimento” e com a tendéncia para
subestimar os perigos subjcantes a intubagao.
“Nao nos podemos esquecer que estes doen-
tes apresentam alteragdes do trato respiratorio
superior e inferior e patologias sistémicas pro-
gressivas que dificultam a realizag&o de procedi-
mentos anestésicos”. Este especialista adiantou
que "aidade também poderd comprometer o su-
cesso da interveng&o”, ja que quanto mais velho
é o doente, mais complexo é o procedimento.

DR. RICHARD ROWE
Anestesiologista pediatrico no Oakland
Children's Hospital & Research Center, E.U.A.

"Antes do ato operatdrio, devemos avaliar o espec-
tro de gravidade da MPS, com uma andlise deta-
lhada da via aérea, da fungao respiratdria, cardiaca,
entre outras. Além do grau da afetagdo cervical,
devemos avaliar a abertura da boca, o tamanho da
lingua e verificar os registos anestésicos prévios."
Jé no palco operatdrio, "é necessario investir
num trabalho de equipa, com valéncias multi-
disciplinares, até porque alguns procedimentos
ditos convencionais (administragao de relaxan-
tes musculares, posicionamento na cama de
operagdes ou a intubagdo), neste grupo de do-
entes sdo de extrema complexidade e determi-
nantes do progndstico”. Como notas finais, o Dr.
Pablo Troncoso deixou a mensagem de que os
doentes com MPS “apresentam um risco anes-
tésico significativo”, que deve ser previamente
avaliado por uma equipa multidisciplinar.

RISCOS DE INTUBACAO

Os doentes com MPS, devido ao envolvimento respiratério, cardiaco e
osteoarticular, sdo submetidos a multiplas intervengdes cirdrgicas ao
longo da vida. Embora a abordagem anestésica-cirdrgica tenha sofrido
uma evolugado positiva nos ultimos anos, a morbi-mortalidade periope-
ratéria continua a ser elevada, sobretudo em centros sem experiéncia.
"0 risco de complicagdes resulta, sobretudo, das dificuldades de venti-
lagdo, intubagdo e extubagao’, afirmou o Dr. Richard Rowe, aguando da
sua comunicagado sobre "intubagdo em doentes com MPS". O aneste-
siologista pediatrico no Children's Hospital Oakland, Califérnia, afirmou
que “a intubagao continua a ser um assunto delicado”, especialmente
no grupo de doentes com MPS, que apresenta um envolvimento respi-
ratério marcado (macroglossia, dificuldades em abrir a boca, obstrugéo
das vias aéreas, secregbes abundantes e quadros restritivos).

O especialista acrescentou ainda que “as alteragdes anatémicas predis-
pdem uma maior dificuldade de intubagao”. Nestes casos, serd necessario
"um equipamento especifico e treino”, de modo a que haja "uma colocagao
segura do tubo endotraqueal e maior seguranga durante o procedimento”.

“E necessario investigar, pré-operatoriamente, a fungdo respiratdria,
cardiaca, neuroldgica e o grau de deformagédo musculosquelética. An-
tes do procedimento, é recomendavel discutir o plano anestésico com
a equipa e ter, sempre que possivel, um plano B. Temos de ter aten-
gao que qualquer tipo de sedag&o pode estar associado a hipoxemia,
uma consequéncia extremamente perigosa e irreversivel neste grupo
de doentes", reforgou.

Embora haja vérias técnicas de intubacéo de doentes com MPS (inclu-
sivamente, o protocolo de Manchester), o orador concluiu que “o risco
anestésico pode ser substancialmente reduzido se houver uma anteci-
pagéo dos potenciais problemas perioperatdrios”, nomeadamente, as
dificuldades ventilatérias ou associadas a intubago.

"A equipa deve estar sempre preparada para uma traqueostomia de
emergéncia, se os problemas com a intubag&o forem graves e se colo-
carem em risco a vida dos doentes. Felizmente, com um planeamento
adequado, estas dificuldades podem ser ultrapassadas e o tratamento
dos doentes com MPS pode ser realizado com seguranga.”
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TSE SOB INVESTIGAGCAO

De passagem por Portugal, onde participou
como preletor nesta reunido, o Prof. Doutor
Kenneth Berger, investigador envolvido em
estudos clinicos com terapéuticas de substi-
tuigdo enzimatica (TSE), fez uma revisdo dos
dados obtidos com esta estratégia de trata-
mento nas MPS.

O orador reconheceu que “existem graus de
gravidade e de envolvimento sistémico distin-
tos", ndo so6 entre os diferentes tipos de MPS,
como, inclusivamente, dentro do mesmo tipo de
MPS, o que dificulta a realizag&o de ensaios cli-
nicos com parametros de avaliagao uniforme.
De acordo com o especialista, “a demonstra-
¢do de eficacia destas substancias, usadas
nas MPS, baseia-se nas melhorias sisté-
micas ou, em alternativa, no resultado com
significado estatistico, obtidas num tnico pa-
rametro clinico, quando comparado com um
grupo placebo ou em diferentes doses".

"0 teste de marcha de seis minutos é um pa-
rametro transversal a todos os ensaios que

avaliaram a eficacia das TSE. Este parametro
reflete o estado funcional de outros 6rgaos
e sistemas e tem impacto na capacidade de
exercicio. Outro dos parametros é a fungao
pulmonar (capacidade vital, definida pela ma-
xima capacidade expiratério, apos inspiragdo
profunda), que captura véarios dominios da
fungao respiratdria afetada.”

Ja foram realizados ensaios clinicos em huma-
nos com quatro tipos de MPS (|, Il, IVA e VI). O
teste de marcha de seis minutos foi o endpoint
primario em todos os ensaios e a capacidade vi-
tal (endpoint primério nas MPS | e Il) foi um cri-
tério de avaliagdo secunddria nas MPS VA e VI.
Em resumo, o especialista adiantou que "a TSE
melhorou a capacidade para o exercicio, apos
o0 inicio do tratamento”. Contudo, “os efeitos
da TSE na fung&o pulmonar s&o variaveis”,
registando-se uma melhoria rapida, apds seis
meses, nas MPS | e I, em que had uma menor
gravidade do atraso de crescimento. Ja nas
patologias em que o atraso do crescimento é
mais pronunciado - nomeadamente a MPS VI -
parece haver "uma resposta mais lenta da fun-

PROF. DOUTOR KENNETH BERGER
Professor associado de Medicina, Fisiologia
e Neurociéncias , Bellevue Hospital,

Nova lorque

¢do pulmonar, apds o inicio do tratamento”.
Quanto a TSE na MPS IVA, o orador lembrou
que ainda ndo estao disponiveis dados de lon-
go prazo, que permitam tirar ilagdes sobre a
influéncia do tratamento na capacidade vital
dos doentes com Morquio A.

SABIA QUE...

- as mucopolissacaridoses (conhecidas pela
abreviatura MPS) correspondem a um grupo
de patologias hereditarias do metabolismo,
de sobrecarga lisossomal, autossémicas re-
cessivas, a excegao da MPS |l ou sindrome de
Hunter, que esta ligada com o cromossoma X.

— as MPS afetam cerca de 1.9-4.5/100.000
nados vivos (Lin HY, 2009). Estdo identifica-
dos sete tipos de MPS (I, 11, 111, 1V, VI, VIl e o tipo
IX, a mais rara) relacionados com deficiéncias
de 11 enzimas, responsaveis pela degrada-
¢ao de glicosaminoglicanos (GAG).

— as manifestagbes clinicas s&o progressi-
vas e multissistémicas e incluem o atraso no
crescimento com baixa estatura, dismorfis-
mo facial, problemas respiratérios e cardia-
cos, deformidades esqueléticas, compressao
medular e outras alteragdes neuroldgicas.

— nesta populagdo de doentes, devido a alte-
ragdes da estrutura e forma das vias aéreas,
a anestesia e a intubagdo sdo manobras que
exigem cuidados especiais.

O ENVOLVIMENTO RESPIRATORIO

Os depdsitos de GAG nos lisossomas provocam uma série de alteragoes celulares,
tecidulares e funcionais e afetam também o sistema respiratério. Aimagem representa
apenas o envolvimento das vias aéreas superiores.

1. Hipertrofia das adenoides;

2. Aumento das amigdalas;

3. Aumento do volume da lingua
(macroglossia), dos labios e do nariz;

4. Dificuldade em abrir a boca, uma
consequéncia justificada pela
infiltracéo dos tecidos na orafaringe,
mas também associada a alteragdes
osteoarticulares na regido temporo-
mandibular. Estes doentes tém o
pescogo curto e um achatamento
dos discos intervertebrais, o que
compromete a mobilidade cervical.

Imagem de laringe
normal de crianga de
dois anos (a esquerda)
e a estenose da laringe
(a direita) de um doente
com MPS de 12 anos
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“AMONITORIZACAO PERMITE
EVITAR OS DANOS NEUROLOGICOS
DURANTE A CIRURGIA"

Em entrevista, o Prof. Doutor Guirish Solanki, neurocirurgiao
pediatrico no Birmingham Hospital, Reino Unido, fala da importancia
da monitorizagao neurofisiologica, um teste que, hoje em dia, esta
presente em varios procedimentos cirurgicos dos doentes com MPS.

Para que serve a monitorizagao neurofisiologica?
Este procedimento é fundamental na avaliagdo
do risco cirdrgico, em particular, no grupo de
doentes com MPS, que tem um compromis-
so respiratério. Especificamente na cirurgia de
descompressdo medular — uma intervengao ne-
cessaria nos doentes com MPS, que, em regra,
apresentam instabilidade nas primeiras vérte-
bras cervicais — a monitorizagao neurofisiolégi-
ca permite detetar precocemente as alteragdes,
evitando a instalagao de danos neuroldgicos que
ocorram durante a intubagao, durante o posicio-
namento do doente e ao longo da cirurgia. Sem
este tipo de monitorizag&o, nao é possivel identi-
ficar as anomalias perioperatdrias.

E um procedimento reservado apenas na cirur-
gia de descompressao medular?

A avaliagéo neurofisioldgica com a determina-
¢do, em tempo real, dos potenciais medulares
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somatossensoriais e motores, foi introduzida,
ha alguns anos, na cirurgia de corregdo da es-
coliose. Atualmente, este procedimento é ex-
tensivel a casos de cirurgia espinhal ou cranio-
-cervical ou toracolombar. Ja existe consenso
de que a monitorizagao deverd fazer parte do
protocolo de cirurgias periféricas do nervo,
como é o caso da sindrome do tdnel carpico
e, inclusivamente, de intervengdes de corregao
ortopédica minor que possam implicar algum
risco de lesdao medular.

Qual é o risco real de lesdo neurolégica?

Nas cirurgias de corregdo de deformidades
angulares da coluna, em individuos sem outra
patologia associada, estima-se que 0s pro-
blemas de foro neuroldgico — temporarios ou
permanentes — possam ocorrer em 5% dos
casos. Nas cirurgias cranio-cervical ou tora-
colombar, este risco ndo estd quantificado,
mas existe. Nestas cirurgias de maior risco,
a monitorizagdo tem um papel fundamental.
N&o nos podemos esquecer que a medula es-
pinhal sofre um estiramento e qualquer movi-
mento ou rotag&o pode causar lesdes neurolé-
gicas graves e permanentes.

A quem compete a realizagao

desta monitorizagao?

Este procedimento é feito por neurofisiologistas
com treino especifico nesta area, pelo menos é
assim que funciona na Europa. Estes profissio-
nais com experiéncia e conhecimento ddo-nos
uma ajuda imediatamente antes e durante a
intervengao cirdrgica. Antes da cirurgia, ha uma
reunido multidisciplinar com os anestesistas e
os cirurgides sobre a escolha do anestésico, op-
tando-se pelo farmaco com menor interferéncia
nos potenciais evocados motores.

OUTRAS INTERVENGOES
NESTA REUNIAO

DR. ADRIANO MOREIRA
Departamento de Anestesiologia
do Centro Hospitalar de Sdo Joéo, Porto

“CASUISTICA DAS MPS NO CENTRO
HOSPITALAR DE SAO JOAO”

Entre janeiro de 2007 a dezembro de 2013,
foram identificados 11 doentes com MPS
submetidos a anestesia ou a atos diagnds-
ticos que implicaram a intervengao de um
anestesiologista. Nesta casuistica, ndo se
verificaram complicagdes relacionadas com
0s agentes anestésicos ou relaxantes mus-
culares nos 39 procedimentos.

DR.? ALEXANDRA BORGES
Anestesiologista no Hospital Pediatrico
de Coimbra

“ANESTESIA PARA CORREGAO DA
ESCOLIOSE - DOENTE COM MPS I

Uma doente de 13 anos com MPS |, descrita
como fendtipo ligeiro, proposta para cirurgia
de correcédo da escoliose. Estas situagdes
correm bem porque os doentes s&o previa-
mente otimizados e a tarefa do anestesista,
tirando a intubagao, acaba por ser relativa-
mente facil.

DR. PEDRO MONDEJAR
Pneumologista pediatrico no Hospital Clinico
Universitario Virgen de la Arrixaca, Espanha

“AVALIAGAO DA FUNGCAO PULMO-
NAR - CASO CLINICO DE MPS I

Doente do sexo masculino com 15 anos,
diagnosticado com MPS Il (fendtipo grave).
Neste tipo de doentes, é expectavel haver
obstrugdo das vias aéreas e doenga pulmo-
nar restritiva. Recomenda-se a avaliagao
respiratdria regular.

DR. ENRIC MONCLUS
Anestesiologista do Hospital San Joan
de Déu, Barcelona

“PROJETO DARWIN - EXPERIENCIA
DO HOSPITAL SAN JOAN DE DEU”

Surgido ha trés anos, o Centro de simulagdo
Darwin — implementado neste hospital —
procura melhorar o treino dos profissionais
de saude, permitindo planificar um grande
numero de intervengdes diagndsticas e tera-
péuticas, sem envolver os doentes.



