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Cirurgia e anestesia na doenca falciforme
Anesthesia and surgery in sickle cell disease

Jodo R. Friedrisch

Introducéo

Pacientes com doenga falciforme (DF) que serdo submetidos a procedimentos anesté-
sicos e cirdrgicos demandam cuidados especificos. Condi¢es comumente associadas
a estes procedimentos, como hipdxia, acidose, hipotermia, infeccéo e hipovolemia,
podem ter conseqiiéncias deletérias especialmente graves no paciente com DF. Ha uma
tendéncia ao aumento da eritrofalciformagdo e dos fendmenos vaso-oclusivos, o que
pode levar a sindrome toracica aguda, episodio algico agudo, priapismo, acidente
vascular cerebral dentre outras complicacOes diretamente relacionadas a DF. Para
minimizar o risco destas complicagdes, recomenda-se que pacientes com DF tenham
avaliagéo pré-operatdria multidisciplinar, atengéo especial a hidratacao e oxigenacgao,
escolha de procedimentos cirlrgicos menos invasivos e cuidados pds-operatorios
intensivos. Mesmo com a adocgao destes cuidados, a incidéncia de complicaces cirtr-
gicas em pacientes com DF é especialmente alta, estimada em 25% a 30%. O objetivo
desta revisdo é abordar as principais condigdes cirdrgicas associadas a DF e os
cuidados perioperatérios que devem ser tomados neste grupo de pacientes. Rev. bras.
hematol. hemoter. 2007;29(3):304-308.
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vascular cerebral e episodio dgico agudo. As complicacoes
cirtrgicas da DF sdo responsaveis por 7% do total de 6bitos

Devido a natureza das complicagdes da doenca falci-
forme (DF), individuos acometidos tém maior probabilidade
de se submeterem a procedimentos cirdrgicos ao longo de
suas vidas do que a populacéo em geral.

Varios autores relataram que ha um maior risco de
morbidade e mortalidade relacionada a cirurgia e anestesia
naDF.%® Estamaior morbimortalidade deve-se principal men-
teaanemiacronica, ao aumento dataxade eritrofal ciformagéo
devido ahipoxiae aacidose induzida pelo procedimento ci-
rdrgico, a presenca de lesdes cronicas de 6rgéos e aos efei-
tos da imunodepressdo associados a DF.

Entre 25% e 30% dos pacientes com DF submetidos a
cirurgia teréo uma complicacdo pos-operatoria.® As princi-
pais complicactes pds-operatorias sdo sindrome toracica
aguda, infeccdo da ferida operatoria, priapismo, acidente

relacionados a esta doenca.®

Um estudo nédo-randomizado com 717 individuos de-
monstrou que as complicagdes pés-operatérias na DF au-
mentam com aidade, sendo que o risco relativo aumenta 1,3
vezes a cada 10 anos de idade.”

A seguir abordaremos medidas que procuram minimizar
0s riscos cirdrgicos e anestésicos do individuo com DF.

Avaliacao pré-operatoria

Nos pacientes com DF faz-se necessario preparo pré-
operatério envolvendo equipe multiprofissional.

A avaliacdo pré-operatéria visa prever oS riscos
perioperatorios eindicar asmedidas paraevitar ascomplica-
cOes diretamente relacionadasa DF.
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A anamnese e 0 exame fisico minuciosos sdo funda-
mentais. Individuos com doenca pulmonar, idade avangadae
gestantes tém maior probabilidade de ter complicacBes
perioperatérias como episodio algico agudo e sindrome
toracica aguda.® InfeccOes urindrias e respiratérias, da mes-
ma forma, sdo fatores de risco para o desenvolvimento de
sindrome toréacico aguda e de outros eventos relacionados a
DF no periodo perioperatério.®

Embora a hemoglobinopatia SS seja geralmente mais
agressiva do que a hemoglobinopatia SC, a incidéncia de
complicagdes no periodo perioperatério de cirurgias abdo-
minai s e ortopédi cas € amesmanestas duas sindromes eritro-
facémicas”

Recomenda-se que na avaliagéo pré-operatéria sgjam
realizados 0s seguintes exames complementares: radiografia
do térax, determinacéo da saturacdo de oxigénio, dosagem
de creatinina sérica e uréia, exame comum de urina, hemo-
grama, contagem de plaguetas, tempo de protrombina, tem-
po de tromboplastina parcial, eletrocardiograma e enzimas
hepaticas.®

Pacientes com suspeita ou diagnostico de doenca neu-
rol égica devem ser pré-avaliados por um neurol ogista.®

Transfuséo sanglinea pré-operatoria

Emboraatransfusao sangliineapré-operatériasgjauma
préticade rotinaem muitos centros, seu verdadeiro papel no
manej o perioperatdrio doindividuo com DF é matériadegran-
de debate.®

Individuos com DF que néo foram transfundidos no
pré-operatdrio de col ecistectomi ae adenoi dectomianao apre-
sentaram um maior indice de complicagdes pos-operatorias
do que o grupo transfundido.’® A maior parte dos autores
recomenda transfusao sangliinea nos casos de cirurgias de
alto risco (intracraniana, cardiovascular eintratoracica)' e
para a reposicéo de perdas sangliineas importantes decor-
rentes do procedimento cirdrgico.

Procedimentos cirdrgicos de baixo risco (cirurgiaocu-
lar, cutanea, nasal, otol dgica, extremidadesdistais, dentéria,
perineal e deregidesinguinais) e de risco moderado (pesco-
¢o, garganta, espinha dorsal, extremidades proximais, trato
geniturinério e areasintra-abdominais), de umamaneirage-
ral, ndo requerem manejo transfusional pré-operatorio.’?

Pacientes que receberam transfus&o visando elevar a
taxahemogl obinicapara10g/dl apresentam menos complica
¢oes relacionadas a transfusdo do que os que receberam
exsanglineotransfusdo visando manter a taxa de hemo-
globina Sinferior a30%.5%*Portanto, umavez determinada
a necessidade transfusional, a opcéo por transfusdo san-
gliineasimples objetivando umataxahemoglobinicafina de
10g/dl parece ser a abordagem mais adequada.®

Como néo existe evidéncia cientificaforte, com estu-
dos prospectivos e randomizados sobre 0 manejo trans-
fusional pré-operat6rio, recomenda-se que a necessidade de
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transfuséo seja discutida individualmente entre a equipe
multiprofissional.

Hidratacéo

A desidratacdo intra-eritrocitaria € reconhecidamente
uma causa do aumento dataxa de eritrofal ciformag&o.*® Por
esta razdo, individuos com DF devem receber hidratacdo
parenteral adequada no periodo perioperatorio e, se possi-
vel, devem ser encorgjadosaingerir liquidos o mais precoce-
mente possivel no periodo pos-operatério. Embora a
hidratagdo adequada seja fundamental no periodo peri-
operatorio, ndo hajustificativade prolongarmos ainternacao
do paciente, tanto no periodo pré-operatorio quanto nafase
poOs-operatoria, somente em funcdo da hidratagéo.®

Oxigenacgéao

A hipoxemiaaumentaa possibilidade deinfarto pulmo-
nar e de infecgdo pulmonar, elevando o risco de sindrome
toracica aguda, que € aprincipa causa de morte de adultos
jovens com DF.%¢ Por isto, recomenda-se especia atencéo a
oxigenagao durante o procedimento e no periodo pds-opera-
torio. A monitorizag@o daoximetriaéfundamental.

Diminui¢o da saturagdo de oxigénio deve ser pronta-
mente avaliada, tendo-se presente a possibilidade da ocor-
réncia de embolia pulmonar e de sindrome toréacica aguda.

Termorregulacéo

A temperatura corpora de pacientes com DF deve ser
cuidadosamente monitorada durante o periodo periope-
ratorio, pois a hipotermia pode ocasionar vasoconstricao,
eritrofal ciformacéo e conseqiiente vaso-oclusdo.”

Durante o periodo perioperatério o paciente devera
permanecer aquecido, visando a normotermia. Cobertores
térmicos, colchdes aquecidos, liquidos parenterais aqueci-
dos e controle adequado da temperatura da sala de procedi-
mento cirdrgico sdo medidas que podem ser (tels.

Apesar dahipotermiaser potencialmente deletéria, ndo
ha evidéncias clinicas diretas de que neurocirurgias e cirur-
gias cardiovasculares que necessitem de uma hipotermia
iatrogénica devam ser evitadas naDF.®

Hipertermiano periodo pés-operatorio ocorreem 6% a
25% dos pacientes com DF. Umavez af astada a possibilida-
de de tratar-se de febre secundéria ainfecgao, a hipertermia
pos-operatoriana DF deve ser mangjada como na popul agdo
emgera ®

Equilibrio &cido-base
Como a acidose favorece a eritrofal ciformac&o, reco-

menda-se especial atencéo ao equilibrio &cido-base do paci-
ente com DF no periodo perioperat6rio.®
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Controle de infeccdes

O paciente com DF é considerado imunodeprimido, prin-
cipalmente devido a aspleniafuncional.”” E de fundamental
importanciaaprevencao deinfecgdes no periodo pos-opera-
tério. Medidas gerais como hidratagéo, mobilizacao precoce
e fisioterapia respiratéria podem diminuir as complicagtes
infecciosas pds-operatérias.® Nao ha uma conduta particul a-
rizada na DF quanto aantibioticoprofilaxiacirirgica, sendo
gue esta deve ser realizada conforme o protocolo de rotina
adotado para a populagdo em geral.

Procedimentos cirdrgicos especificos nos
individuos com DF

Adenoidectomia e amidalectomia

Adenoidectomia e amidalectomia sdo procedimentos
cirtrgicos fregiientes em criangas com DF devido a maior
incidénciade hipertrofiadas adendides e das amigdal as, pro-
vavelmente associadas a asplenia funcional .28

A sindrome da apnéia obstrutiva do sono secundéria
a hiperplasiade adendides é freqlientemente observadaem
criancas com DF e muitas vezes é causa daindicagdo desta
cirurgia.® Criancas com menos de 4 anos de idade tém mai-
or risco de complicacOes pds-operatérias neste tipo de ci-
rurgia®

Esplenectomia e colecistectomia

A esplenectomia e a colecistectomia sdo as cirurgias
mais frequientemente realizadas nos pacientes com DF47

A col€elitiase secundériaaanemiahemoliticacronicaéa
principal indicag&o de col ecistectomia, que deve ser feitapre-
ferivelmente de forma eletiva, uma vez que pacientes com
colecistite agudanem sempre podem ser submetidosarotina
pré-operatéria adequada.?

A colecistectomialaparoscopica, emboradiminuao tem-
po de hospitalizagéo,?? ndo reduz aincidéncia de sindrome
toracica aguda pés-operatéria.’®

A esplenectomia é muitas vezes realizada em criancas
apos eventos de crise de sequiestro esplénico. A esplenec-
tomiapor laparoscopiademostrou-se segurae diminui o tem-
po de hospitalizacdo quando comparada a esplenectomia
convencional.?

Ao realizar-se aesplenectomiaérecomendavel areali-
zacdo de ultra-sonografia abdominal para pesquisa de
colelitiase. Caso seconfirmeacolelitiase, recomenda-serea-
lizar concomitantemente a esplenectomiaa colecistectomia.
A readlizag&o concomitante dos dois procedimentos ndo au-
mentou o nimero de complicagdes pds-operatorias em um
trabalho publicado.?

Avrtroplastia do quadril
A osteonecrose do quadril ocorre em aproximadamente
50% dos adultos com DF28 A artroplastia do quadril € um
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procedimento comum em individuos com DF nafaixaetéaria
dos 20 aos 30 anos de idade.®

Recomenda-se 0 uso cautel 0so de torniquetes arteriais
durante os procedimentos ortopédicos, pois a estase circu-
latorialeva aacidose e a hipoxia, favorecendo a eritrofalci-
formacao e ocasionando um aumento das complicacGes pos-
operatorias,?® ainda que haja controvérsia em relacéo a este
risco.

Neurocirurgias

A primeiraconsideracéo a ser feitaem relacdo ao paci-
ente neurocirdrgico com DF diz respeito ao meio de con-
traste radiolégico a ser utilizado. Quanto maior a osmo-
laridade do meio de contraste, maior a chance de inducéo
de eritrofalciformacdo (pela diminui¢do do fluxo micro-
vasculatura e aumento da concentracdo de hemoglobina
corpuscular média).*?

Meios de contraste isotdnicos tém menor efeito sobre
o volume eritrocitério e ndo tém efeito significativo no fluxo
da microvasculatura,? portanto sdo mais seguros.?

Deve-seter cautelanautilizacgo de manitol efurosemide
visando areducdo de edema cerebral.

A restri¢go hidrica, muitas vezesimpostaaos pacientes
submetidos a craniotomia, pode ser deletéria nos pacientes
com DF. O uso de cateteres espinhais ou a ventriculostomia
podem ser boas alternativas para diminuir o edema intra-
craniano.®

Emboraahipotermiatenhaum potencial protetor cere-
bral, suapréticadeve ser evitada, namedidado possivel, nos
pacientes com DF, conformejacomentado acima.*?

Cirurgias cardiacas

Nos casos de cirurgia cardiaca em pacientes com DF,
em que é necessario bypass cardiopulmonar, a maioria dos
autores relata 0 emprego exsanguineo-transfusao?®? embo-
raatransfusdo simples também tenha se mostrado eficaz.*

A inducéo de hipotermia permanece controversa nos
casos de pacientes com DF submetidos a bypass cardio-
pulmonar,* sendo que ndo ha uma contra-indicagéo absolu-
taparasuarealizagéo.

Anestesia

Parece haver uma menor incidéncia de complicagdes
relacionadas a DF (definidas como episadios dgicos agu-
dos, sindrome torécico agudo e acidente vascular cerebral)
em individuos submetidos a anestesia geral quando compa-
ramos com anestesialocal.” Pacientes submetidos aanestesia
geral também tiveram umamenor incidénciadefebre einfec-
¢oes.’” Isto foi contestado por um estudo que ndo demons-
trou diferencas naincidéncia de complicacBes quando com-
parou aanestesiageral com local .*

N&o se evidenciou correlagdo naincidénciade compli-
cacOes pos-operatorias e o tipo de gas anestésico utilizado
(halotano, enflurano e isoflurano).®
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Cuidados pos-operatorios

Os cuidados de suporte devem incluir analgesia ade-
quada, espirometria de incentivo, deambulagdo o mais pre-
cocemente possivel e suplementacdo de oxigénio para pre-
venir ahipoxemia® O uso profilético de heparinaestaindica
do conforme protocol o utilizado no pés-operatério da popu-
lacdo emgeral .2

Recomendacbes

Avaliagdo pré-operatoria

*  Anamnese e examefisico minuciosos

e Exameslaboratoriaisrotineiros. radiografiado to-
rax, determinagdo da saturacdo de oxigénio, dosagem de
creatininasérica, uréia, exame comum de urina, hemograma,
plaquetas, tempo de protrombina, tempo de tromboplastina
parcial, eletrocardiogramae enzimas hepéticas.

e Transfusdo em casos selecionados

Periodo intra-operatério atentar para
e Hidratago

e Oxigenacdo

e Termorregulacdo

e Equilibrio &cido-base

Periodo pds-operatério

e Analgesia adequada

» Espirometriadeincentivo

»  Deambulagéo o mais precocemente possivel

e Suplementacdo de oxigénio paraprevenir a
hipoxemia

»  Uso profilético de heparina

Abstract

Individuals with sickle cell disease (SCD) have special perioperative
concerns that must be considered before their anesthesia and surgery.
During the perioperative period, these individuals are at risk for
vaso-occlusive events, including acute chest syndrome, pain crises,
priapism and stroke because they are exposed to hypoxia, acidosis,
hypothermia, infections and hypovolemia. Several suggestions to
reduce risk have been made, including a structural multidisciplinary
approach, paying special attention to hydration and oxygenation,
postoperative respiratory care and selection of less aggressive or
extensive surgical procedures. Even with meticulous care,
approximately 25% to 30% of individuals with SCD will have a
postoperative complication. This article provides readers with
information about the role of surgery in SCD and the measures that
should be taken to ensure patients are well cared for in the
perioperative period. Rev. bras. hematol. hemoter. 2007;29(3):
304-308.

Key words: Sickle cell disease; surgery; anesthesia.

307

Referéncias Bibliograficas

1. Janik J, Seeler AS. Perioperative management in children with
sickle hemoglobinopathy. Pediatr Surg. 1980;15:117-20.

. Rutledge R, Groom RD IlI, Davis JW Jr., Berkowitz LR, Orringer
EP. Cholelithiasis in sickle cell anemia: surgical considerations.
South Med J. 1986;79:28-30.

. Gibson JR. Anesthesia for sickle cell diseases and other
hemoglobinopathies. Semin Anesth. 1987;1V:27-35.

. Ware R, Filston HC, Schultz WH, Kinney TR. Elective chol-
ecystectomy in children with sickle hemoglobinopathies. Successful
outcome using a preoperative transfusion regimen. Ann Surg. 1988;
208: 17-22.

Esseltine DW, Baxter MRN, Bevan JC. Sickle cell states and the
anaesthetist. Can J Anaesth. 1988;35:385-403.

Vichinsky EP, Haberken CM, Neumayr L, Earles AN, Black D,
Koshy M et al. A comparison of conservative and aggressive
transfusion regimens in the perioperative management of sickle
cell disease. N Engl J Med. 1995;333:206-13.

. Koshy M, Weiner SJ, Miller ST, Sleeper LA, Vichinsky E, Brown
AK et al. Surgery and anesthesia in sickle cell disease. Cooperative
Study of Sickle Cell Disease. Blood. 1995;66:3676-84.

Firth PG Head CA. Sickle cell disease and anesthesia. Anesthesiology.
2004;101:766-85.

. Riddington C, Williamson L. Preoperative blood transfusions
for sickle cell disease. Cochrane Database Syst Rev. 2001; 3:
CD003149.

Buck J, Casbard A, Llewelyn C, Johnson T, Davies S, Williamson
L. Preoperative transfusion in sickle cell disease: a survey of practice
in England. Eur J Haematol. 2005;75:14-21.

Adams DM, Ware RE, Schultz WH, Ross AK, Oldham KT, Kinney
TR. Successful surgical outcome in children with sickle hemo-
globinopathies. The Duke University Experience. J Pediatr Surg.
1998;33:428-32.

Warwick AM, Walker |. Anaesthetic management of the child with
sickle cell disease. Paediatr Anaesth. 2003;13:473-89.

Vichinski EP, Neumayr LD, Haberken C, Earles AN, Eckman J,
Koshy M et al. The perioperative complications rate of orthopedic
surgery in sickle cell disease: report of the National Sickle Cell
Surgery Study Group. Am J Hematol. 1999;62:129-38.

Waldron P, Pegelow C, Neumayr L, Haberkern C, Earles A,
Wesman R et al. Tonsillectomy, adenoidectomy, and myring-
otomy in sickle cell: perioperative morbidity. Preoperative
Tranfusion in Sickle Cell Disease Study Group. J Pediatr Hematol
Oncol. 1999;21:129-35.

15. Wales PW, Carver E, Crawford MW, Kim PC. Acute chest syndrome
after abdominal surgery in children with sickle cell disease: is a
laparoscopic approach better? J Pediatr Surg. 2001;36:718-21.

Plat OS, Brambilla DJ, Rosse WF, Milner PF, Castro O, Steinberg
MH et al. Mortdlity in sickle cell disease: life expectancy and risks
factors for early death. N Engl J Med. 1994;330:1639-44.

Tobin JR, Butterworth J. Sickle cell disease: dogma, science, and
clinical care. Anesth Analg. 2004;98:283-4.

Wali Ya, a Obki H, a Abri R. A comparison of two transfusion
regimens in the peri-operative management of children with sickle
cell disease undergoing adenotonsillectomy. Pediatr Hematol
Oncol. 2003;20:7-13.

19. Kemp JS. Obstructive sleep apnea and sickle cell disease. J Pediatr
Hematol Oncol. 1996;18:104-5.

Halvorson DJ, McKie V, McKie K, Ashmore PE, Porubsky ES.
Sickle cell disease and tonsillectomy: preoperative management
and postoperative complications. Arch Otolaryngol Head Neck
Surg. 1997;123:689-92.

N

w

N

o

o

~

©

©

10.

11

12.

13.

14.

16.

17.

18.

20.




Rev. bras. hematol. hemoter. 2007;29(3):304-308 Friedrisch JR

21. Suell MN, Horton TM, Bishop MK, Mahoney DH, Olutoye OO,
Mueller BU. Outcomes for children with gallbladder abnormalities
and sickle cell disease. J Pedriatr. 2004;145:617-21.

22. Haberkern CM, Neumayr LD, Orringer EP, Earles AN, Robertson
SM, Black D et al. Cholecystectomy in sickle cell anemia patients:
perioperative outcome of 364 cases from the National Preo-
perative Transfusion Study. Blood. 1997;89:1533-42.

23. Minkes RK, Logzdins M, Langer JC. Laparoscopic versus open
splenectomy in children. J Pediatr Surg. 2000;35:699-701.

24. Al-Salem AH. Indications and complications of splenectomy for
children with sickle cell disease. J Pediatr Surg. 2006;41:1909-15.

25. Oginni LM, Rufai MB. How safe is tourniquet use in sickle cell
disease? Afr J Med Med Sci. 1996;25:3-6.

26. Adu-Gyamfi Y, Sankarankutty M, Marwa S. Use of a tourniquet in
patients with sickle cell disease. Can J Anaesth. 1993;40:24-7.

27. Losco P, Nash G, Stone P, Ventre J. Comparison of the effects of
radiographic contrast media on dehydration and filterability of
red blood cells from donors homozygous for hemoglobin A or
hemoglobin S. Am J Hematol. 2001;68:149-58.

28. Bomfim V, Ribeiro A, Gouvea F, Pereira J, Bjork V. Sickle cell
anemia and mitral valve replacement. Scand J Thorac Cardiovasc
Surg. 1989;23:75-7.

29. Madan AK, Hartz RS, Maor C, McKee P, Flint L. Mitral valve
replacement in sickle cell disease using intraoperative exchange
transfusion. J Card Surg. 1998;13:48-50.

30. Frimpong-Boateng K, Amoah AGB, Barwasser HM, Kallen C.
Cardiopulmonary bypass in sickle cell anaemia without exchange
transfusion. Eur J Cardiothorac Surg. 1998;14:527-9.

31. Holzmann L, Finn H, Lichtman HC, Harmel MH. Anesthesia in
patients with sickle cell disease: a review of 112 cases. Anesth
Analg. 1969;48:566-72.

32. Gross ML, Schwendler M, Bischoff RJ, Kerstein MD. Impact of
anesthetic agents on patients with sickle cell disease. Am Surg.
1993;59:261-4.

O tema apresentado e o convite ao autor constam da pauta
elaborada pelo co-editor, prof. Rodolfo Delfini Cancado.

Avaliagcdo: Co-editor e um revisor externo.
Publicado ap6s revisdo e concordancia do editor.
Conflito de interesse: ndo declarado.

Recebido: 11/04/2007
Aceito: 15/05/2007

308




