Gradient AP p/o 18,8424 | 22,4+6,04 | t-test=12
(mmHg)

Indice ino-vasotrop 12,542,5 12,1+£5,2 | t-test=0,17
Durata in UTI (zile) 5,5+1,3 5,8+1,3 t-test = 0,3
Durata VAP 35,247,8 | 58,1+26,4 | t-test=1,8
Nivelul lactatului 22403 36418 | ttest= 1,65
(mmol/l)

Hb libera (mmol/1) 6,7+3,02 15,1£8,6 | t-test=1,96
pMODS 3,7+0,8 8+2,8 t-test = 3,05
Concluzii

1. Incidenta disfunctiei hepatice la pacientii
supusi corectiei chirurgicale pentru tetralogia Fallot
in conditii de circulatie extracorporala este foarte
inalta.

2. Managementul anestezic si conduita post-
operatorie corecta a permis in ultimii ani reducerea
marcata a letalitatii in acest grup de pacienti.

3. In acelasi timp, se determina o crestere a
numarului si a gradului de severitate a disfunctiei
multiple de organe la aceasta categorie de bolnavi.

4. Criteriile disfunctiei hepatice aplicate in
studiul nostru ne-au permis identificarea tuturor
pacientilor care au dezvoltat diferit grad de leziune
hepatica.

5. Factorii perioparatoriiimplicatiin declansarea
si evolutia disfunctiei hepatice au avut un caracter
nespecific.

6. Astfel, nivelul lactatului seric si al hemoglo-
binei libere au avut o semnificatie statisticd inalta in
lotul de pacienti cu nivel crescut al bilirubinemiei si
in lotul de bolnavi cu hipoprotrombinemie, identi-
ficandu-se ca factori predictori puternici statistic in
dezvoltarea disfunctiei hepatice.

7. Durata crescuta a ventilatiei pulmonare arti-
ficiale si a aflarii in unitatea de terapie intensiva s-au
identificat ca factori predictori cu inaltd semnificatie
statistica in dezvoltarea disfunctiei hepatice in toate
loturile de pacienti supusi cercetarii.

8. A fost de asteptat ca durata crescutd a CEC
si a clamparii aortei sa fie un factor in declansarea
disfunctiei de organe, inclusiv hepatice. Paradoxal,
s-a inregistrat o durata redusa a CEC si a clamparii
aortei in lotul de pacienti cu hipoprotrombinemie.
Acest fapt impune studii mai ample de elucidare a
acestui subiect.

9. Ceilalti parametri studiati nu au avut
semnificatie statistica in declansarea si in evolutia
disfunctiei hepatice la pacientii operati pe cord
deschis pentru corectia chirurgicala a TF.
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ANESTEZIA PENTRU UN PACIENT
CU BOALA WILSON. CAZ CLINIC
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Summary

Anaesthesia for a patient with Wilson’s disease. Case
report

Wilson's disease is a clinical biologically entity related to
disorders of copper metabolism, affecting biliary excretion,
with accumulation mostly in the liver and other tissues and
organs (nervous system, cornea, kidneys, heart, skeletal
system), pathogenetic subsequent expression of a genetic
defect with autosomal recessive transmission. There are very




limited reports of administration of anesthesia in patients
with Wilson s disease, only cases of regional anesthesia for
limb surgery and general anesthesia for tooth extraction.

Keywords: Wilson's disease, general anesthesia, hepatic
dysfunction, brain dysfunction

Peztome

Anecmesus 0na nayuenma c 6one3nvio Bunvcona. Knu-
Huueckuil cayuai

bonesuv Bunvcona saensemes KAUHUKO-OUONO2UYECKUM
cocmosaHuem, 00yCA08IEHHBIM PACCMPOUCMEOM
MemaboauzmMa Meou ¢ HapyuleHUeM HCenUHOU IKCKPeyuu ¢
NOCIEOVIOUWUM HAKONIEHUEM 8 NeUeHU U 8 OPYUX KAHAX
u opeamax (HepeHoU cucmeme, pocoguye, NOUKAx, cepoye,
CKelemHuol cucmeme), GblpaANCEHUEM 2eHEMUYECKO20
Oeghexma, nepedaHHo20 aymoCcoMHO-peyecCugHo.

Ecmb ouenv mano ceedenuti 0 88edeHUU anecmesuu y
nayuenmos ¢ 6onesnvio Buibcona, 6 wacmmocmu cayuau
PeSUOHANLHOU anecme3uu 015 Xupypeuu KOHeuHocmell u
obwetl anecmesuu 0Jis yoaieHust 3y0a.

Kniouesvie crosa: bonesuv Bunvcona, obwas anecmesus,
Hapyutenue QyHKyuu nevenu, OUCHYHKYUS Mo32d

Introducere

Boala Wilson, constituind o degenerescenta
hepatolenticulara, reprezinta o entitate patologica
relativ rara, fiind o tulburare autozomal recesiva,
caracterizata printr-o degenerescenta progresiva a
nucleilor cenusii centrali, indeosebi a nucleului len-
ticular, asociata cu ciroza hepatica, cu un defect ge-
netic identificat, ce conduce la diminuarea excretiei
biliare a cuprului, in conditiile unei absorbitii intesti-
nale si transportului spre hepatocit neafectate.

Gena responsabila de dezvoltarea proceselor
patologice ale metabolismului cuprului — gena
ATP7B - este localizata la nivelul cromozomului
13q14-g21, implicata in sinteza ATP-azei tip P metal-
transportoare. Exprimata in particular la nivel hepa-
tocitar, opereaza in transportul transmembranar al
cuprului, favorizand eliminarea biliara.

Suplimentar, se apreciaza afectarea incorporarii
cupruluiin sistemele enzimatice (lysyl-oxidaza, cyto-
chrom-oxidaza, superoxid-dismutaza, dopamin-beta-
hydroxylaza) siin ceruloplasmina, cu reducerea nive-
lului seric al acesteia. Rata acumularilor tisulare a Cu
este variabila, intr-o secventd imuabild, cu precedenta
determinarilor hepatice oricaror altor localizari. Din
aceasta perspectiva, desfasurarea clinica comporta,
ca domenii de exprimare simptomatica prioritare,
manifestdrile hepatice, neurologice si psihice.

Implicarea hepatica dupa depunerea cuprului
in exces duce la boli hepatice cronice si la ciroza,
care pot altera metabolismul si excretia de agenti
anestezici. Efectul neurologic este o tulburare de
circulatie, cu tulburari de miscare (tremuraturi, mis-
cari involuntare), disartrie, distonie rigida, sindrom
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pseudobulbar, convulsii, cefalee migrenoasa, tulbu-
rari de somn.

Actiunea debuteaza in tinerete, cu tulbu-
rari astenonevrotice, tremor si leziune hepatica.
Tremuraturile se accentueaza in pozitii fixe si sunt
insotite de grimase. Tardiv, apar tulburdri de afec-
tivitate, fonatie, deglutitie, manifestdri neurologice
dischinetice si distonice (spasm de torsiune), cu
exacerbarea tulburarilor psihointelectuale. Constant
si caracteristic este inelul Kayser-Fleischer. Afectarea
hepatica este grava, chiar si in formele cu tablou
clinic moderat.

Caz clinic

Pacientd, in varsta de 38 de ani, din raionul
Rascani. A fost internatd in mod programat la IMSP
Institutul Oncologic, in sectia de microchirurgie, cu
diagnosticul: adenomatoza glandeitiroide, ambii lobi,
malignizare, pentru tratament chirurgical: tiroidecto-
mie totald. Concomitent, pacienta sufera de boala
Wilson, cu afectare neurologica ce include ataxie
cerebeloasa, disartrie, insuficienta piramidala pe
dreapta, crize epileptice de tip partial. Tremuraturile
se accentueaza in pozitii fixe si sunt insotite de gri-
mase.

Pe parcursul ultimelor 30 de zile, pacienta a efec-
tuat multiple investigatii, consultatii ale specialistilor
pentru pregatirea preoperatorie. S-a determinat
patologie neurologica in faza decompensata si o
disfunctie hepatica cu sindrom colestatic. in aceste
conditii, anestezia generala a fost contraindicata.

A fost organizat un consiliu medical multidisci-
plinar, la care s-aluat decizia de a efectua interventia
chirurgicala in conditii de anestezie generala totala
intravenoasa, cu excluderea preparatelor miorela-
xante.

La momentul examinarii, starea generala era
relativ satisfacatoare, rezultatele investigatiilor de
laborator erau in limitele normei.

S-a efectuat anestezia generala intravenoass,
cu intubarea orotraheala cu tub de diametrul 7,5
mm, care a inclus adminstrarea de solutie ketamin
la inductie 2 mg/kg, ulterior 3 mg/kg/ord; solutie
midasolam 0,1 mg/kg la inductie, ulterior 0,15 mg/
kg/ord; cu scop analgezic solutie fentanyl 3 ug/kg
pentru inductie, dupa care 6 ug/kg/ora. Regim ven-
tilator in control de presiune cu parametri adaptati
la statutul constitutional al pacientei. Pe parcursul
perioadei operatorii, pacienta a manifestat o stabi-
litate hemodinamica buna, parametri homeostazici
satisfacatori (vezi figura).

La sfarsitul interventiei chirurgicale, pacienta a
fost transferata in sectia de terapie intensiva. Recu-
perarea postanestezicd a evoluat fara parcticularitati,
restabilirea cunostintei, a tonusului muscular si a




reflexelor neuromusculare a avut loc la 2 ore dupa
sfarsitul interventiei chirurgicale.

Parametrii hemodinamici si respiratori pe parcursul
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Discutii

La persoanele cu boala Wilson, initial cuprul
se acumuleaza in ficat, imediat dupa nastere, dar
semnele si simptomele clinice se dezvolta in prima
decada de viata.

Manifestarile clinice variaza in randul pacientilor,
cel mai frecvent sunt intalnite cele neurologice
(69%), hepatice (15%), comportamental-psihice (2%)
si musculo-scheletice (2%).

Demersul investigational de probare de
diagnostic a bolii Wilson sumeaza examinari care
atesta afectarea functionala hepatica si neurologica,
consecintele umoral-biochimice specifice metabo-
lismului Cu, care includ Cu urinar, ceruroplasminain
sange, inelul Keyser-Fleischer — o banda pericorneana
de culoare galben-brun-verzuie.

Determinarea continutului de Cu in tesutul
hepatic uscat este valoarea de diagnostic majora,
justificatd in cazurile indecis incadrabile si la pacientii
tineri. Cifrele > 250 ug/l au valoare de diagnostic, iar
cele < 40 ug/l, la subiectii netratati, exclud diagnos-
ticul de boala Wilson.

In prezent exista patru grupe de medicamen-
te folosite ca agenti anticupru: zincul blocheaza
absorbtia intestinala a cuprului, D-penicilamina si
trietine sunt chelatoriin sange, care ajuta la excretia
urinara, si tetrathiomolybdate, care formeaza com-
plexe de cupru si proteine si blocheaza absorbtia
din intestin.

Tanaka K. s.a. au raportat ca nu a existat nicio
prelungire a efectului vecuroniumuluiin timpul anes-
teziei generale, utilizand monitorizarea neuromuscu-
lara. De Souza Hobaika A.B. si El Dawlatly A.A. si colab.
au raportat o anestezie regionald la acesti pacienti
fara prelungirea efectelor anestezicelor. Baykal M.,
Karapolat S. et al. au raportat anestezia generala in
conditii de siguranta, cu utilizarea de droguri care nu
afecteaza functia hepaticad la acesti pacienti.
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Anestezia generala poate fi dezavantajoasa,
deoarece poate agrava functia hepatica, cu afecta-
rea metabolismului si eliminarea medicamentelor
folosite, hipnoticele si sedativele interfereaza sem-
nificativ cu sistemul nervos central si pot exacerba
problemele neurologice si psihiatrice in perioada
post-operatorie, dar in cazul dat, interventia chirur-
gicala necesita protectia anesteziei generale.

Pentru o actiune mai putin toxica si evitarea
complicatiilor postanestezice, alegem utilizarea unui
numar mai mic de medicamente, de preferat cele cu
efect minim asupra organelor vitale.

Un avantaj a fost posibilitatea de a exclude
utilizarea miorelaxantelor, deoarece acesti pacienti
pot fi mai sensibili la actiunea relaxantelor musculare
datorita functiei musculare reduse, fie de boala in
sing, fie de utilizarea D-penicilaminei.

Concluzie

Niciun pacient nu are contraindicatii pentru
anestezie si chirurgie, cu conditia sa modificam teh-
nicile. Pacientii cu boala Wilson vor avea implicare
hepatica si neurologica majora. Prin urmare, potrivit
indicatiei de chirurgie si gradului bolii, trebuie sa ale-
gem tehnicile cu o evaluare atenta si o monitorizare
perioperatorie complexa.

Anestezia generala poate fi realizata cu succes
intr-un caz simptomatic de boala Wilson, utilizand
medicamentele cel mai putin toxice pentru ficat.
Masurile preventive si de observare meticuloasa,
cu urmarirea in perioadele preoperatorie si posto-
peratorie reduc la minimum ratele de complicatii si
asigura un rezultat bun.
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