RELATO DE CASO

Sindrome toréacica aguda em paciente com doenca falciforme
submetido a cirurgia oftalmolégica — um relato de caso

Acute chest syndrome in a patient with sickle cell disease
after an ophthalmologic surgery — a case report

Cristiane da Silva Rodrigues Aradjo' ®, Gabriela Kohl Hammacher' ©®, Francisco Costa Beber Lemanski' ©,
Eduardo Augusto Maciel Pitt' ©, Bruna Accorsi Machado?

"Faculdade de Medicina, Universidade de Passo Fundo, Passo Fundo, RS, Brasil.
?Servico de Hemoterapia, Hospital Sdo Vicente de Paulo, Passo Fundo, RS, Brasil.

Como citar:
Aratjo CS, Hammacher GK, Lemanski FC, Pitt EA, Machado BA. Sindrome toracica aguda em paciente com doenga falciforme
submetido a cirurgia oftalmolégica — um relato de caso. Rev Bras Oftalmol. 2025;84:€0048.

doi:
https://doi.org/10.37039/1982.8551.20250048

Descritores: RESU MO

Anemia falciforme; A doenca falciforme é a hemoglobinopatia mais comum, e o periodo perioperatério pode apresentar

Periodo perioperatério; exacerbacdo da doenca. O objetivo deste relato foi descrever o caso de um paciente portador da
Hemoglobinopatias; Sindrome doenca falciforme submetido a cirurgia de correcdo de estrabismo e que desenvolveu sindrome
toracica aguda; Laringismo; toracica aguda, complicacdo mais temida em pacientes com essa doenca. As adversidades dessa
Negro ou Afro-Americano doenca sdo resultantes do processo de falcizagdo das hemacias, que pode ser desencadeada pelo frio,

pela desidratacdo e pelo estresse. Essas causas devem ser evitadas na tentativa de reduzir possiveis
complicagdes. Desse modo, é imprescindivel o conhecimento da doenca e suas complicacdes, entre
elas a falcizacdo.
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Laryngism; Black or African ABSTRACT

American 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

Recebido: Disease who underwent surgery to correct his strabismus and developed Acute Thoracic Syndrome,
30/9/2024 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
mgf;g;g 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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INTRODUCAO

Dados da triagem neonatal estimam que, no Brasil, a cada
ano, nas¢am 3.000 criancas com doenca falciforme (DF)
e 200 mil com traco falciforme. No estado de Sdo Paulo,
a incidéncia entre os nascidos vivos é de 1:4.000." A DF
estd associada a manifestacdes clinicas de gravidade va-
ridavel, especialmente quando houver necessidade de pro-
cedimentos anestésico-cirurgicos, o que requer cuidados
adicionais. CondicOes clinicas possiveis durante esses
procedimentos, como hipotermia, hipovolemia, acidose,
hipéxia e infeccdo, podem ser ainda mais nocivas nessa
populagdo, uma vez que ocorre maior propensao a eri-
trofalciformacdo. As complicacdes mais temidas relacio-
nadas a DF sdo sindrome toracica aguda (STA) e acidente
vascular cerebral (AVC)."

Na STA, os diagnésticos diferenciais potencialmen-
te graves e com tratamentos especificos devem ser ava-
liados, como edema agudo de pulméao (EAP) por pressdo
negativa, aspiracdo de contetdo gastrico, doenca cardiaca
oculta, sobrecarga hidrica, embolia pulmonar, pneumoté-
rax hipertensivo e anafilaxia-O EAP, principal diagnéstico
diferencial, é uma complicacdo rara da obstrucio aguda
das vias aéreas, como, por exemplo, o laringoespasmo.
A fisiopatologia do EAP inclui trés mecanismos: pressao
intratordcica negativa; aumento da pressdo hidrostatica
capilar sistémica e pulmonar, podendo ocasionar ruptura
de capilares pulmonares com perda proteica, o que justifi-
ca a secrecdo serossanguinea ou résea e espumosa; e, por
fim, o estresse mecdnico na membrana alveolocapilar,
podendo resultar em edema alveolar e hemorragia.®

O periodo perioperatério é associado a altas taxas de
exacerbagdo da DE Acomete em média até 30% dos pa-
cientes,” sendo importante o conhecimento dessas alte-
races entre a equipe que participa do perioperatorio, a
qual deve contar com a colaboracao de outros especialis-
tas,a fim de proporcionar maior seguranca ao portador da
DE A avaliacdo dos sintomas por meio de uma boa anam-
nese, exame fisico e de raio X de toérax é imprescindivel.

Contudo a gasometria arterial pode fornecer dados
que nos permitam avaliar com maior precisdo o gradiente
alvéolo-arterial, ja que niveis alveolares desses gases tor-
nam-se progressivamente mais baixos (para o oxigénio) e
mais altos (para o diéxido de carbono).® Dados da litera-
tura mostram que a ultrassonografia pulmonar é ttil na
avaliacdo imediata de pacientes com dispneia ou insufici-
éncia respiratoéria aguda.®

Sobretudo no poés-operatério imediato, condicoes
como hipoventilacdo, disturbio ventilacdo/perfusao,
disturbios de difusdo, desequilibrio oferta/demanda de
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oxigénio, disturbios genéticos da afinidade de oxigénio
da hemoglobina e outros problemas de hemoglobina que
afetam o fornecimento de oxigénio podem causar hipo-
xemia, definida como nivel anormalmente baixo de oxi-
génio no sangue e intensamente nociva ao portador de
DEW

No presente relato, apresentamos um caso de STA em
paciente portador de DF desenvolvida apds correcao ci-
rurgica 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) I1I, portador
de DF e AVC prévio, em regime de politransfusdo cronica
com concentrados de hemécias deleucotizados e fenoti-
pados (CHDF) submetido a cirurgia de correcao 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 a
cirurgia. Apds pré-oxigenacao, a anestesia geral foi reali-
zada com administracdo por via intravenosa (IV) de pro-
pofol, cisatracurio, midazolam e fentanila. A ventilacdo,
via mascara facial, foi realizada sem dificuldade. Recebeu
por via IV cefazolina profilatica 30 minutos antes da inci-
sao, cetorolaco, dexametasona, cloridrato de difenidrami-
na, dipirona, ranitidina e ondansetrona como farmacos
adjuvantes.

Alaringoscopia foi realizada com o uso de uma lami-
na Macintosh (n¢ 3). Um tubo orotraqueal (TOT) foi inse-
rido na traqueia na primeira tentativa. A anestesia geral
foi mantida com propofol. A hidratacao intraoperatéria
foimantida com 500 mL de soro fisiolégico e 1.000 mL de
soro glicosado. O controle adequado da temperatura e da
normocapnia foi mantido, assim como a oferta de oxigé-
nio minima de 40%.

O paciente manteve estabilidade hemodinamica até 45
minutos ap6s o inicio do procedimento, quando foram, por
sugestdo 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 saturagdo com fracdo inspirada de
oxigénio (FiO,) de 0,5 até o fim da anestesia (90 minutos).
Apos aspiracdo da orofaringe e extubacao, o paciente teve
um espasmo da glote e perda significativa de saturacdo
(60%) com grande quantidade de secrecdo traqueal, que
perdurou por 1 a 2 minutos. O espasmo foi controlado, e a
saturagao voltou aos 96%, porém nao se sustentou sem oxi-
génio sob mdscara facial. Optou-se pela transfusdo de uma
unidade de CHADE Ao término da transfusdo, o paciente
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estava consciente e mantendo saturacdo de 94 a 95%, sob
mascara facial aberta (10 L/minuto de oxigénio puro). Na
sala de recuperacdo pés-anestésica (SRPA), houve novo
episédio de tosse produtiva com dessaturacio e descom-
pensacao do quadro. Foi instalada ventilagdo ndo invasiva
para arealizagdo de raio X de térax em carater de urgéncia,
que revelou infiltrado pulmonar grosseiro bilateral (Figura
1). Na sequéncia, com a deterioracdo do quadro, foram rea-
lizadas intubacdo orotraqueal, sedacdo do paciente e venti-
lacdo mecanica controlada.

Figura 1. Raio X de térax com presenca de consolidagéo al-
véolo-ductal no lobo superior direito, inferior direito, superior
esquerdo e inferior esquerdo, achado radiolégico presente
na sindrome toracica aguda.

Transferido para unidade de terapia intensiva (UTI),
apds avaliacdo hematolégica, o quadro clinico de STA
foi sugerido. A conduta hematolédgica constituiu-se de
exsanguineotransfusao parcial, com troca de 1.200 mL
e 5 unidades de CHDE, objetivando maximo de 30% HbS,
além do suporte intensivo de rotina. Houve melhora dos
sinais vitais, inclusive do padrdo respiratério. Contudo,
horas depois, apresentou queda da saturacdo com bron-
coespasmo durante aspiragdo de secre¢do com aspecto
sanguinolento. Salbutamol subcutaneo (SC) e droga vaso-
ativa (DVA) foram implementados.

Foi efetuada, no dia consecutivo, nova exsanguineo-
transfusdo parcial, com troca em torno de 1.200 ml e qua-
tro unidades de CHDE totalizando nove procedimentos
de troca parcial. A mensuracdo da HbS inicial foi de 37,5%
e, apos arealizacdo da primeira troca, passou para 27,2%.

Diante das condutas adotadas, o paciente teve boa
evolugdo e, no quarto dia pds-operatorio, ja sem seda-
¢do, foi extubado pela manh3, apresentando bom padrdo
ventilatério e tolerando ventilacdo espontanea. Novo he-
mograma foi obtido, apresentando 11,4 mg/dL para he-
moglobina total, evidenciando a efetividade do manejo
hematolédgico e sem necessidade de novas transfusdes.

DISCUSSAO

A DF apresenta a hemoglobina S - produzida pela substi-
tuicdo do acido glutamico por valina na sexta posi¢ao da
cadeia beta da molécula de hemoglobina - que, quando
desoxigenada, possui altera¢gdes em sua forma, adquirin-
do configuragdo falciforme® (Figura 2). As crises de fal-
cizacdo sdo caracterizadas pela polarizacdo da hemoglo-
bina e, consequentemente, pela mudanca de sua forma.
Essa alteracdo pode ser precipitada por frio, desidratacao,
infeccoes e estresse.® No entanto, dificilmente a causa é
determinada com clareza, necessitando, geralmente, de
transfusdes sanguineas como tratamento, conduta ado-
tada no caso descrito.

Fonte: Albergaria et al.?¥
Figura 2. Apresentacdo da forma eritrocitéria, apds processo
de falcizacdo.

Na anestesia, ndo é incomum o profissional deparar-
-se com situagdes de gravidade importante, tendo em vis-
ta a natureza das complicac¢des relacionadas a DF e o alto
indice de morbimortalidade.” Assim, o conhecimento
dessas alteragdes é Util para anestesistas e cirurgioes.

As principais causas de morte na DF sdo complicacdes
pulmonares e neurolégicas, como STA e AVC, respectiva-
mente.? A STA assemelha-se auma pneumonia, com infil-
trado pulmonar associado a dor toracica, febre, taquipneia,
sibilancia ou tosse, necessitando de diagnéstico e de in-
tervencdo precoce, objetivando evitar ou reverter possivel
dano pulmonar permanente.””’ A complicacdo neurolégica
mais importante é o AVC, mais frequente em criancas e
adolescentes do que em adultos.” No caso descrito, o pa-
ciente portador de DF, com histérico de AVC prévio, desen-
volveu STA apds correcdo cirtrgica de estrabismo.

A avaliagdo pré-operatéria de candidatos a procedi-
mentos cirurgicos deve envolver equipe multiprofissional,
uma vez que tais pacientes demandam cuidados espe-
cificos.”” O manejo efetivo dos pacientes com DF no am-
biente cirtrgico é essencial e tem como principios gerais
cuidados com hidratagdo, oxigenacdo, regulacdo de tem-
peratura, equilibrio acido-base e controle de infec¢des."
Permanece controversa a pratica da transfusio sanguinea
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pré-operatoria, como ainda ndo existe forte evidéncia
de estudos prospectivos e randomizados sobre o manejo
transfusional pré-operatério, recomenda-se que tal neces-
sidade seja discutida individualmente entre equipe multi-
profissional.® No relato, a transfusao simples pré-operato-
ria foiindicada ap6s parecer da hematologista.

Além disso, é fundamental o cuidado com hidrata-
¢do, temperatura, acidose e saturacdo de oxigénio, fato-
res predisponentes da STA.? A desidratacdo intracelular
aumenta a concentracao de hemoglobina e, consequen-
temente, a taxa de falcizacdo, por isso a manutencdo da
normovolemia deve ser rigorosa em pacientes com DE
Desse modo, com o intuito de manter os niveis adequados
de hidratacao, no paciente descrito, utilizaram-se soro fi-
siologico e soro glicosado. Igualmente, a normotermia e o
controle do pH sanguineo devem ser preservados duran-
te todo procedimento. Com tais conhecimentos, tanto a
temperatura quanto o equilibrio acidobésico foram mo-
nitorados no caso exposto, 0s quais se mantiveram dentro
dos pardametros de normalidade.

A queda da saturacdo é outro fator que deve ser pronta-
mente avaliado, pois também é um importante desencade-
ador da STA.“ Os pacientes com DF tém reserva funcional
limitada e ndo devem ser submetidos a reducoes na oferta
de oxigénio.™ Visando evitar estressores deletérios, como
tosse e bucking no periodo imediato a extubagao, potenciais
desencadeadores do laringoespasmo, estudos recomen-
dam aspiracdo adequada, extubacdo traqueal em plano
profundo de anestesia,™ dectibito lateral, uso de 1,5 mg.kg*
lidocaina intravenosa 3 minutos antes de extubacao, assim
como propofol 0,25 mg.kg? e cetamina 0,25 mg.kg* tam-
bém se mostraram efetivos para essa finalidade."# A uti-
lizacdo de anestésico topico mostrou uma diminuicdo de
45% na incidéncia de tosse e bucking no periodo imediato
a extubacdo, podendo ser realizado no inicio da cirurgia,
antes da intubacdo ou no momento da extubacdo, depen-
dendo do tempo de duracdo do procedimento, uma vez que
alidocaina spray possui meia-vida de até 2 horas."

Quanto a transfusdo, a indicacdo é baseada em aspec-
tos laboratoriais e clinicos, com a finalidade de manter
ou restaurar a capacidade de transporte de oxigénio e a
hemostasia.””’ Na situacdo referida, o paciente apresen-
tou reducao significativa da saturacdo (70 a 80%) e tosse,
a partir da piora clinica, sendo optado pela transfusao de
uma unidade de CHDEF apés a intercorréncia.

O seguimento multiprofissional em pacientes com
DE submetidos a procedimentos cirurgicos, é fundamen-
tal para a boa evolucdo do paciente.® Desse modo, foi
solicitada a avaliacdo da hematologia e, apos discussdo
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multiprofissional, a STA foi sugerida. Critérios diagnds-
ticos para STA constituem presenca de consolidacdo em
exame radiografico, um novo infiltrado pulmonar seg-
mentar, envolvendo pelo menos um segmento completo
e ao menos um dos seguintes sintomas: temperatura >
38°C, diminuicdo de 2% na saturagao de oxigénio, taquip-
neia, dor no peito, tosse e chiado no peito.® No caso dis-
cutido, imagem de térax realizada a partir dos sintomas
pulmonares apresentados (tosse e reducdo da saturacgao)
revelou infiltrado pulmonar grosseiro bilateral, confir-
mando o diagnostico de STA.

O tratamento é complexo e exige um manejo multi-
profissional,* sendo imprescindivel o conhecimento da
doenca e suas complicacdes. O manejo do paciente por uma
equipe multiprofissional foi fundamental e responsavel pelo
sucesso do tratamento e pelo bom prognéstico do paciente.
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