GLICOGENOSE TIPO Ia: AVALIACAO E PREPARACAO PRE- ANESTESICA
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INTRO DUC'A'O Avaliacdo da Via Aérea:

Mallampati I, mobilidade cervical e articulagdo temporo-mandibular sem limitagdo,

distancia tiro-mentoniana > 6 cm
A Glicogenose tipo Ia (6-Ia; Doenga de von Gierke) é uma doenca metabdlica hereditdria rara ASA: TTT

resultante da deficiéncia de glicose-6-fosfatase, enzima-chave no metabolismo do glicogénio (ver fig.

1). Como os doentes sdo incapazes de libertar glicose do figado, hipoglicémia e acidose lactica apds - , , .
Preparagdo Pre-anestesica

pequenos periodos de jejum, e hepatomegalia sdo os sinais mais comuns. A normoglicémia, e prevengdo \ o . ,
- As 6h da manha: dltima refeicdo de Maizena®;

de complicagdes, passa pela ingestdo obrigatoria de amido de milho cru (Maizena®) de 3/3 horas (h). . - o - .
. S _ _ o o - As 7h: admitido e iniciado o aporte glicémico com NaCl 0,45% + glicose 5% a 75ml/h;
Hiperuricémia, hiperlipidémia e disfungdo plaquetaria também sdo comuns. . o L, ,
- As 9h iniciou-se doseamento da glicemia hordria, no sangue venoso;

- Programou-se a cirugia para as 12h de forma a completar as 6h de jejum.
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Per-Operatorio

Anestesia Combinada:

Anestesia Geral Balanceada + Bloqueio do Nervo Dorsal Pénis (Ropivacaina 7,5 mg/ml)

Galactose Glicose-6-P __ ~—_—""_ Clicose Indugdo: Midazolam 1 mg + Fentanil 100 g + Propofol 100 mg
B> ©) 2 TR Via Aérea: Mdscara Laringea # 2,5
{ J Manutengdo: Sevoflurano + Oxigénio + Protdxido de Azoto + Ar
Frutose - 6 - P Analgesia intraoperatdria: Paracetamol 500 mg ev
| o~ : :
| ! Duragdo da Anestesia: 55 minutos
Gliceraldeido - 3 - P Dihidroxiacetona - P
J [ Monitorizacdo Hordria da Glicémia
Piruvato Frutose-1-P
I J I Hora
Lactato, Alanina Frutose Glicémia - Sangue
Venoso (mg/dl)

Fig. 1 - Degradagdo do Glicogénio

Pos-operatorio
CASO CLINICO As 14h retomou alimentacdo oral com Maizena®, sem intercorréncias.
F. A.R. C., sexo masculino, 11 anos de idade, proposto para circuncisdo em regime de ambulatério. DISCUSSA’O E CONCLUSZO

Avaliagdo Pré-anestésica
Antecedentes Pessoais:

A avaliagdo e a preparagdo pré-anestésicas de um doente com G-Ia sdo um
G-Ia, diagndstico no Brasil, aos 12 meses de idade.

desafio para o anestesiologista, pois estes doentes ndo toleram o jejum exigido
Sem antecedentes cirdrgicos e anestésicos.

Medicacdo Habitual:
Fenofibrato 20 mg/dia e Zyloric® 100mg/dia

Avaliacdo Analitica:
AST 112 U/L; ALT 156 U/L; Colesterol Total 219 mg/dL;

Triglicerideos 216 mg/dL; Gasimetria Venosa: Acidose lactica (lactato 2,75 mmol/L)

para a intervengdo. Assim, € necessdrio adoptar estratégias de forma a evitar a

hipoglicémia e acidose ldctica e suas complicagades.

Em colaboragdo com a Pediatria seleccionou-se o aporte glicémico adequado,

bem como a velocidade de ministracdo; fez-se a monitorizacdo hordria da

glicémia e controlo da velocidade de infusdo de modo que foi possivel manter as

Exame Fisico: glicémias superiores a 60 mg/dl no pré, per e pos-operatorio.
Peso 29,6 Kg (P10-25); Altura 127,7 cm (<P5), com velocidade de crescimento O uso de lactato de ringer ndo é recomendado pelo risco de agravar a acidose
normal; Hepatomegdlia ldctica.
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