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RESUMO 
A doença falciforme é a hemoglobinopatia mais comum, e o período perioperatório pode apresentar 
exacerbação da doença. O objetivo deste relato foi descrever o caso de um paciente portador da 
doença falciforme submetido à cirurgia de correção de estrabismo e que desenvolveu síndrome 
torácica aguda, complicação mais temida em pacientes com essa doença. As adversidades dessa 
doença são resultantes do processo de falcização das hemácias, que pode ser desencadeada pelo frio, 
pela desidratação e pelo estresse. Essas causas devem ser evitadas na tentativa de reduzir possíveis 
complicações. Desse modo, é imprescindível o conhecimento da doença e suas complicações, entre 
elas a falcização.

ABSTRACT 
Sickle cell disease is the most common hemoglobinopathy, and the perioperative period can be an 
exacerbation of the disease. The aim of this report is to describe the case of a patient with Sickle Cell 
Disease who underwent surgery to correct his strabismus and developed Acute Thoracic Syndrome, 
the most feared complication in patients with this disease. The adversities of this disease result from 
the sickling process of red blood cells, which can be triggered by cold, dehydration, and stress. These 
causes should be avoided in an attempt to reduce possible complications. Therefore, the knowledge of 
the disease and its complications, including sickling, is essential.
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INTRODUÇÃO
Dados da triagem neonatal estimam que, no Brasil, a cada 
ano, nasçam 3.000 crianças com doença falciforme (DF) 
e 200 mil com traço falciforme. No estado de São Paulo, 
a incidência entre os nascidos vivos é de 1:4.000.(1) A DF 
está associada a manifestações clínicas de gravidade va-
riável, especialmente quando houver necessidade de pro-
cedimentos anestésico-cirúrgicos, o que requer cuidados 
adicionais. Condições clínicas possíveis durante esses 
procedimentos, como hipotermia, hipovolemia, acidose, 
hipóxia e infecção, podem ser ainda mais nocivas nessa 
população, uma vez que ocorre maior propensão a eri-
trofalciformação. As complicações mais temidas relacio-
nadas à DF são síndrome torácica aguda (STA) e acidente 
vascular cerebral (AVC).(2)

Na STA, os diagnósticos diferenciais potencialmen-
te graves e com tratamentos específicos devem ser ava-
liados, como edema agudo de pulmão (EAP) por pressão 
negativa, aspiração de conteúdo gástrico, doença cardíaca 
oculta, sobrecarga hídrica, embolia pulmonar, pneumotó-
rax hipertensivo e anafilaxia. O EAP, principal diagnóstico 
diferencial, é uma complicação rara da obstrução aguda 
das vias aéreas, como, por exemplo, o laringoespasmo. 
A fisiopatologia do EAP inclui três mecanismos: pressão 
intratorácica negativa; aumento da pressão hidrostática 
capilar sistêmica e pulmonar, podendo ocasionar ruptura 
de capilares pulmonares com perda proteica, o que justifi-
ca a secreção serossanguínea ou rósea e espumosa; e, por 
fim, o estresse mecânico na membrana alveolocapilar, 
podendo resultar em edema alveolar e hemorragia.(3)

O período perioperatório é associado a altas taxas de 
exacerbação da DF. Acomete em média até 30% dos pa-
cientes,(4) sendo importante o conhecimento dessas alte-
rações entre a equipe que participa do perioperatório, a 
qual deve contar com a colaboração de outros especialis-
tas, a fim de proporcionar maior segurança ao portador da 
DF. A avaliação dos sintomas por meio de uma boa anam-
nese, exame físico e de raio X de tórax é imprescindível.

Contudo a gasometria arterial pode fornecer dados 
que nos permitam avaliar com maior precisão o gradiente 
alvéolo-arterial, já que níveis alveolares desses gases tor-
nam-se progressivamente mais baixos (para o oxigênio) e 
mais altos (para o dióxido de carbono).(5) Dados da litera-
tura mostram que a ultrassonografia pulmonar é útil na 
avaliação imediata de pacientes com dispneia ou insufici-
ência respiratória aguda.(6)

Sobretudo no pós-operatório imediato, condições 
como hipoventilação, distúrbio ventilação/perfusão, 
distúrbios de difusão, desequilíbrio oferta/demanda de 

oxigênio, distúrbios genéticos da afinidade de oxigênio 
da hemoglobina e outros problemas de hemoglobina que 
afetam o fornecimento de oxigênio podem causar hipo-
xemia, definida como nível anormalmente baixo de oxi-
gênio no sangue e intensamente nociva ao portador de 
DF.(7)

No presente relato, apresentamos um caso de STA em 
paciente portador de DF desenvolvida após correção ci-
rúrgica de estrabismo, segundo os critérios da literatura.

RELATO DO CASO
Paciente do sexo masculino, 28 anos, negro, grupo de ris-
co American Society of Anesthesiology (ASA) III, portador 
de DF e AVC prévio, em regime de politransfusão crônica 
com concentrados de hemácias deleucotizados e fenoti-
pados (CHDF) submetido à cirurgia de correção de estra-
bismo vertical e horizontal do olho direito. A dosagem 
prévia ao procedimento revelou hemoglobina total de 8 
mg/dL. Recebeu uma unidade de CHDF no dia anterior à 
cirurgia. Após pré-oxigenação, a anestesia geral foi reali-
zada com administração por via intravenosa (IV) de pro-
pofol, cisatracúrio, midazolam e fentanila. A ventilação, 
via máscara facial, foi realizada sem dificuldade. Recebeu 
por via IV cefazolina profilática 30 minutos antes da inci-
são, cetorolaco, dexametasona, cloridrato de difenidrami-
na, dipirona, ranitidina e ondansetrona como fármacos 
adjuvantes.

A laringoscopia foi realizada com o uso de uma lâmi-
na Macintosh (nº 3). Um tubo orotraqueal (TOT) foi inse-
rido na traqueia na primeira tentativa. A anestesia geral 
foi mantida com propofol. A hidratação intraoperatória 
foi mantida com 500 mL de soro fisiológico e 1.000 mL de 
soro glicosado. O controle adequado da temperatura e da 
normocapnia foi mantido, assim como a oferta de oxigê-
nio mínima de 40%.

O paciente manteve estabilidade hemodinâmica até 45 
minutos após o início do procedimento, quando foram, por 
sugestão do médico assistente, administrados 500 mg de 
succinato de hidrocortisona. Aos 60 minutos de anestesia, 
apresentou bradicardia, quando foi administrada atropina 
0,5 mg IV. Manteve boa saturação com fração inspirada de 
oxigênio (FiO2) de 0,5 até o fim da anestesia (90 minutos). 
Após aspiração da orofaringe e extubação, o paciente teve 
um espasmo da glote e perda significativa de saturação 
(60%) com grande quantidade de secreção traqueal, que 
perdurou por 1 a 2 minutos. O espasmo foi controlado, e a 
saturação voltou aos 96%, porém não se sustentou sem oxi-
gênio sob máscara facial. Optou-se pela transfusão de uma 
unidade de CHADF. Ao término da transfusão, o paciente 
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estava consciente e mantendo saturação de 94 a 95%, sob 
máscara facial aberta (10 L/minuto de oxigênio puro). Na 
sala de recuperação pós-anestésica (SRPA), houve novo 
episódio de tosse produtiva com dessaturação e descom-
pensação do quadro. Foi instalada ventilação não invasiva 
para a realização de raio X de tórax em caráter de urgência, 
que revelou infiltrado pulmonar grosseiro bilateral (Figura 
1). Na sequência, com a deterioração do quadro, foram rea-
lizadas intubação orotraqueal, sedação do paciente e venti-
lação mecânica controlada.

DISCUSSÃO
A DF apresenta a hemoglobina S – produzida pela substi-
tuição do ácido glutâmico por valina na sexta posição da 
cadeia beta da molécula de hemoglobina – que, quando 
desoxigenada, possui alterações em sua forma, adquirin-
do configuração falciforme(2) (Figura 2). As crises de fal-
cização são caracterizadas pela polarização da hemoglo-
bina e, consequentemente, pela mudança de sua forma. 
Essa alteração pode ser precipitada por frio, desidratação, 
infecções e estresse.(8) No entanto, dificilmente a causa é 
determinada com clareza, necessitando, geralmente, de 
transfusões sanguíneas como tratamento, conduta ado-
tada no caso descrito.

Figura 1. Raio X de tórax com presença de consolidação al-
véolo-ductal no lobo superior direito, inferior direito, superior 
esquerdo e inferior esquerdo, achado radiológico presente 
na síndrome torácica aguda.

Transferido para unidade de terapia intensiva (UTI), 
após avaliação hematológica, o quadro clínico de STA 
foi sugerido. A conduta hematológica constituiu-se de 
exsanguineotransfusão parcial, com troca de 1.200 mL 
e 5 unidades de CHDF, objetivando máximo de 30% HbS, 
além do suporte intensivo de rotina. Houve melhora dos 
sinais vitais, inclusive do padrão respiratório. Contudo, 
horas depois, apresentou queda da saturação com bron-
coespasmo durante aspiração de secreção com aspecto 
sanguinolento. Salbutamol subcutâneo (SC) e droga vaso-
ativa (DVA) foram implementados.

Foi efetuada, no dia consecutivo, nova exsanguineo-
transfusão parcial, com troca em torno de 1.200 ml e qua-
tro unidades de CHDF, totalizando nove procedimentos 
de troca parcial. A mensuração da HbS inicial foi de 37,5% 
e, após a realização da primeira troca, passou para 27,2%.

Diante das condutas adotadas, o paciente teve boa 
evolução e, no quarto dia pós-operatório, já sem seda-
ção, foi extubado pela manhã, apresentando bom padrão 
ventilatório e tolerando ventilação espontânea. Novo he-
mograma foi obtido, apresentando 11,4 mg/dL para he-
moglobina total, evidenciando a efetividade do manejo 
hematológico e sem necessidade de novas transfusões.

Fonte: Albergaria et al.(3)

Figura 2. Apresentação da forma eritrocitária, após processo 
de falcização. 

Na anestesia, não é incomum o profissional deparar-
-se com situações de gravidade importante, tendo em vis-
ta a natureza das complicações relacionadas à DF e o alto 
índice de morbimortalidade.(4) Assim, o conhecimento 
dessas alterações é útil para anestesistas e cirurgiões. 

As principais causas de morte na DF são complicações 
pulmonares e neurológicas, como STA e AVC, respectiva-
mente.(2) A STA assemelha-se a uma pneumonia, com infil-
trado pulmonar associado a dor torácica, febre, taquipneia, 
sibilância ou tosse, necessitando de diagnóstico e de in-
tervenção precoce, objetivando evitar ou reverter possível 
dano pulmonar permanente.(9) A complicação neurológica 
mais importante é o AVC, mais frequente em crianças e 
adolescentes do que em adultos.(2) No caso descrito, o pa-
ciente portador de DF, com histórico de AVC prévio, desen-
volveu STA após correção cirúrgica de estrabismo.

A avaliação pré-operatória de candidatos a procedi-
mentos cirúrgicos deve envolver equipe multiprofissional, 
uma vez que tais pacientes demandam cuidados espe-
cíficos.(9) O manejo efetivo dos pacientes com DF no am-
biente cirúrgico é essencial e tem como princípios gerais 
cuidados com hidratação, oxigenação, regulação de tem-
peratura, equilíbrio ácido-base e controle de infecções.(4) 
Permanece controversa a prática da transfusão sanguínea 
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pré-operatória, como ainda não existe forte evidência 
de estudos prospectivos e randomizados sobre o manejo 
transfusional pré-operatório, recomenda-se que tal neces-
sidade seja discutida individualmente entre equipe multi-
profissional.(4) No relato, a transfusão simples pré-operató-
ria foi indicada após parecer da hematologista.

Além disso, é fundamental o cuidado com hidrata-
ção, temperatura, acidose e saturação de oxigênio, fato-
res predisponentes da STA.(2) A desidratação intracelular 
aumenta a concentração de hemoglobina e, consequen-
temente, a taxa de falcização, por isso a manutenção da 
normovolemia deve ser rigorosa em pacientes com DF.(10) 

Desse modo, com o intuito de manter os níveis adequados 
de hidratação, no paciente descrito, utilizaram-se soro fi-
siológico e soro glicosado. Igualmente, a normotermia e o 
controle do pH sanguíneo devem ser preservados duran-
te todo procedimento.(4) Com tais conhecimentos, tanto a 
temperatura quanto o equilíbrio acidobásico foram mo-
nitorados no caso exposto, os quais se mantiveram dentro 
dos parâmetros de normalidade. 

A queda da saturação é outro fator que deve ser pronta-
mente avaliado, pois também é um importante desencade-
ador da STA.(4) Os pacientes com DF têm reserva funcional 
limitada e não devem ser submetidos a reduções na oferta 
de oxigênio.(10) Visando evitar estressores deletérios, como 
tosse e bucking no período imediato à extubação, potenciais 
desencadeadores do laringoespasmo, estudos recomen-
dam aspiração adequada, extubação traqueal em plano 
profundo de anestesia,(11) decúbito lateral, uso de 1,5 mg.kg-1 
lidocaína intravenosa 3 minutos antes de extubação, assim 
como propofol 0,25 mg.kg-1 e cetamina 0,25 mg.kg-1 tam-
bém se mostraram efetivos para essa finalidade.(12-14) A uti-
lização de anestésico tópico mostrou uma diminuição de 
45% na incidência de tosse e bucking no período imediato 
à extubação, podendo ser realizado no início da cirurgia, 
antes da intubação ou no momento da extubação, depen-
dendo do tempo de duração do procedimento, uma vez que 
a lidocaína spray possui meia-vida de até 2 horas.(15)

Quanto à transfusão, a indicação é baseada em aspec-
tos laboratoriais e clínicos, com a finalidade de manter 
ou restaurar a capacidade de transporte de oxigênio e a 
hemostasia.(9) Na situação referida, o paciente apresen-
tou redução significativa da saturação (70 a 80%) e tosse, 
a partir da piora clínica, sendo optado pela transfusão de 
uma unidade de CHDF, após a intercorrência.

O seguimento multiprofissional em pacientes com 
DF, submetidos a procedimentos cirúrgicos, é fundamen-
tal para a boa evolução do paciente.(10) Desse modo, foi 
solicitada a avaliação da hematologia e, após discussão 

multiprofissional, a STA foi sugerida. Critérios diagnós-
ticos para STA constituem presença de consolidação em 
exame radiográfico, um novo infiltrado pulmonar seg-
mentar, envolvendo pelo menos um segmento completo 
e ao menos um dos seguintes sintomas: temperatura ≥ 
38°C, diminuição de 2% na saturação de oxigênio, taquip-
neia, dor no peito, tosse e chiado no peito.(9) No caso dis-
cutido, imagem de tórax realizada a partir dos sintomas 
pulmonares apresentados (tosse e redução da saturação) 
revelou infiltrado pulmonar grosseiro bilateral, confir-
mando o diagnóstico de STA. 

O tratamento é complexo e exige um manejo multi-
profissional,(10) sendo imprescindível o conhecimento da 
doença e suas complicações. O manejo do paciente por uma 
equipe multiprofissional foi fundamental e responsável pelo 
sucesso do tratamento e pelo bom prognóstico do paciente.
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