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Mesmo a luz dos conhecimentos atuais ndo hd, segundo Hopkins, ‘Uma apresentagcdo
clinica que seja especifica para HM”. Um grande desafio da HM € a sua expressividade
varidvel. Nao estd esclarecida a razao da variabilidade clinica que determina a gravidade de
uma crise de HM. Um fator a ser destacado € a heterogeneidade genética, de locus e alelos.
Os fatores epigenéticos na modulacdo da resposta clinica também devem ser considerados,
incluindo a mudanga de técnicas e agentes utilizados.

Diante dessa variabilidade clinica, vdrias propostas para classificar a HM foram
apresentadas. A apresentada por Ranclev Twetman destaca-se pela forma didatica;
apresentando a HM em quatro formas: forma fulminante, forma frustra, espasmo de masseter
e formas atipicas.

A forma frustra ou abortiva € um quadro menos 6bvio; uma ou mais sinais da forma
fulminante estdo ausentes ou atenuados. Como os anestesistas estdo mais atentos para o
diagndstico, o reconhecimento de um aumento da ETCO2 e/ou outros sinais precoces
(taquicardia inexplicada, espasmo de masseter, rigidez localizada) e a retirada dos agentes
halogenados pode interromper a crise.

O espasmo de masseter pode ser considerado, potencialmente, como o primeiro
indicador de uma crise de HM mesmo na auséncia de histéria familiar. Também denominado
rigidez de masseter, pode ser definido como o relaxamento incompleto da musculatura da
mandibula, interferindo com a intubagdo, apds a administracdo de succinilcolina,
considerando o uso de uma dose adequada (1 — 2 mg kg ') e a tentativa de intubagdo apés 1
minuto. Apesar dessa definicdo, a avaliacdo de espasmo de masséter é subjetiva e, como tal,

pode gerar controvérsia.
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As formas atipicas constituem-se num desafio diagndstico e podem apresentar-se
relacionadas ou ndo a anestesia.

Algumas das formas atipicas relacionadas a anestesia sdo: a) rabdomidlise
perioperatoria, b) inicio tardio do quadro com halogenado e succinilcolina, ¢) recorréncia
tardia, d) exposicdo ao isoflurano e succinilcolina sem reacdo detectivel em paciente com
bidpsia positiva prévia, €) hipotensdo como primeiro sinal de HM.

A febre pés-operatéria isoladamente ndo € indicativa de HM, porém esta s6 podera
ser excluida se existirem registros adequados de ETCO2, freqiiéncia cardiaca e respiratoria.
Informagdes adicionais importantes sdo a presenga de imobilidade prolongada por alteragao
muscular e urina escura ou avermelhada.

Algumas das formas atipicas ndo relacionadas a anestesia, ou doengas correlatas, sao:
a) Doengas Neuromusculares (Central Core, Sindrome de King-Denborough, Miopatia de
Evans), b) Sindrome Neuroléptica Maligna, ¢) Choque térmico/Rabdomidlise induzida por
exercicio, d) Sindrome HM-Simile em adolescentes do sexo masculino com Diabetes mellitus
e rabdomidlise.

Como quadros suspeitos de HM, com sinais clinicos e laboratoriais sugestivos, nao sao
posteriormente confirmados como HM, todos os pacientes que apresentarem hipercarbia
inexplicada, ou rabdomidlise, perioperatéria ou pds-exercicio, sdo candidatos a bidpsia
muscular e teste de contratura ‘in vitro”, ainda o ‘padrdo-ouro” para defini¢do fenotipica da
HM.

Por se a HM uma condicdo hereditdria, a defini¢do fenotipica do paciente é
extremamente importante ndo sé para ele mas também para seus familiares; a partir dessa
defini¢do podem ser realizados diagnésticos pré-sintomaticos e estudos genéticos em familias
selecionadas. Porém até o presente momento, esses estudos ndo podem ainda substituir o
teste de contratura ‘in vitro”.

Apesar de requerer uma avaliacio multidisciplinar, a HM € uma sindrome
especificamente relacionada a anestesia e, por esta razdo, deve ser de responsabilidade do
anestesiologista conhecer e conduzir o diagndstico nas diversas apresentacdes clinicas da

mesma.
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