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AO EDITOR,

Destacando a escassez de casos em nosso meio e 0s
cuidados especiais durante o perioperatério, relatamos
o caso de dois pacientes com doenga falciforme (DF) e
hipertensdo pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC)
que foram submetidos a tromboendarterectomia pulmonar
(TEAP).

Paciente 1: homem, 38 anos de idade, com diagnéstico de
HPTEC e DF (forma homozigdtica hemoglobina SS), histéria
de crises vaso-oclusivas recorrentes, em seguimento
no Ambulatério de Circulagdo Pulmonar do Hospital das
Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais, em Belo
Horizonte (MG). O paciente fora encaminhado ao Hospital
Madre Teresa, localizado no mesmo municipio, com queixa
de dispneia progressiva, classe funcional da Organizagao
Mundial da Saude (CF-OMS) 1V, em anticoagulacdo com
varfarina ha 1 ano e uso de tadalafila ha 1 més; ja havia
sido avaliado naquele servico com vistas a realizacdo
de TEAP. A admissdo estava hipocorado e apresentava
pressdo venosa jugular aumentada, cianose periférica,
edema discreto de membros inferiores e taquipneia.
Exame fisico: FC = 75 bpm, pressdo arterial (PA) =
103/60 mmHg, FR = 28 ciclos/min e SpO, = 90% em
ar ambiente. Ausculta pulmonar com crepitagdes finas
infraescapulares. Ausculta cardiaca com ritmo regular
em dois tempos, hiperfonese de segunda bulha em foco
pulmonar, sem sopros. Abdome indolor, hepatomegalia,
sem ascite. Apds estabilizacdo da disfungdo cardiaca, foi
reavaliado com vistas a TEAP. Em angiotomografia de térax
prévia foi observada area de extensa falha de enchimento
em ramos lobar, segmentares e subsegmentares do lobo
inferior direito, além de falhas de enchimento intraluminais
em segmento anterior do lobo superior direito e segmento
apico-posterior do lobo superior esquerdo. A cintilografia
pulmonar de ventilagdo-perfusdo revelou multiplas areas
de hipoperfusdo segmentar bilateralmente distribuidas,
processo pulmonar parenquimatoso bilateral (provavel
sequela de tuberculose prévia) e aumento da area cardiaca.
0 ecocardiograma evidenciava ventriculo esquerdo com
dimensdes e fungdo contratil preservadas; ventriculo direito
com dimens0es aumentadas em grau acentuado, medindo
cerca de 50 mm em seu diametro diastdlico maximo,
com sinais de hipertrofia miocardica e hipocontratilidade
parietal difusa; atrio direito e esquerdo com aumento
moderado e leve, respectivamente; regurgitagdo tricispide

moderada, com velocidade de regurgitacdo triclspide de
4,87 m/s; pressao sistolica da artéria pulmonar estimada
em 115 mmHg. O cateterismo cardiaco direito (CAT-d)
revelou pressdo média da artéria pulmonar (PMAP) =
42 mmHg; pressdo de oclusdo da artéria pulmonar
(POAP) = 6 mmHg; resisténcia vascular pulmonar (RVP)
= 456,0 dinas/s/cm~°; e indice cardiaco (IC) = 3,32 L/
min/m?2. A angiografia pulmonar revelou hipoperfusdo
dos lobos superior, médio e inferior do pulmao direito e
oclusdo de artéria segmentar em lobo inferior direito.
Como preparo pré-operatorio, o paciente recebeu seis
exsanguineotransfusdes, alcancando-se um nivel de
hemoglobina S (HbS) de 36% (inicial, 68,1%). Ndo houve
intercorréncias no transoperatorio. No pds-operatério o
paciente evoluiu com infeccdo de foco indefinido, remitido
apods o uso de antibidticos. Teve alta hospitalar no 210 dia,
sem necessidade de suplementacdo de oxigénio. Apos 3
meses da TEAP, encontrava-se assintomatico (CF-OMS
I). Ao CAT-d: PMAP = 24 mmHg; RVP = 269,6 dinas/s/
cm®; IC = 3,22 L/min/m? (Tabela 1); distancia percorrida
no teste de caminhada de seis minutos (DTC6) = 500
m, SpO, de 91% para 85% e FC de 82 para 128 bpm.

Paciente 2: mulher, 53 anos de idade, portadora de DF
(forma heterozigdtica hemoglobina SC). Relato de dispneia
com 1 més de evolucdo e piora progressiva, CF-OMS 11,
seguido de diagndstico de tromboembolismo pulmonar
agudo na ocasido. Em anticoagulagdo com varfarina ha
5 meses, evoluindo com piora da dispneia (CF-OMS 1V)
e episodios de sincope. A admiss&o ao Ambulatério de
Circulagdo Pulmonar do Hospital Julia Kubistchek, em
Belo Horizonte, para a avaliagdo do quadro, apresentava
CF-OMS 1V, estava aciandtica, com edema de tornozelos
e intolerante ao decubito dorsal; FC = 98 bpm; PA =
100/60 mmHg; FR = 26 ciclos/min; e SpO, = 89%
em ar ambiente. Os sons respiratorios eram normais e
havia hiperfonese de segunda bulha. Ecocardiograma
evidenciando ventriculo esquerdo com dimensdes e
fungdo sistdlica preservadas; ventriculo direito com 37
mm em seu didmetro diastélico maximo, normocontratil;
regurgitacdo triclispide leve; velocidade de regurgitacdao
tricispide = 4,22 m/s; e pressdo sistolica da artéria
pulmonar estimada em 81 mmHg. A angiotomografia
de torax foram observados trombo na artéria do lobo
inferior direito; tronco da artéria pulmonar de 34 mm;
areas de atenuagdo em mosaico, em ambos os pulmdes; e
bronquiectasias e bronquiolectasias nos segmentos basais
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Pré-operatdrio
(CAT-d)

Pacientes

Tabela 1. Resultados hemodindmicos dos casos, antes e depois da cirurgia de tromboendarterectomia pulmonar.
Pés-operatdrio imediato

Pés—operatoério tardio
(SG) (CAT-d)

PAP(M), IC,L/ RVP, DC,L/ PAPM, ., L/ RVP, DC, L/min PAP(M), IC,L/ RVP, DC,

mmHg min/m? dinas/ min mmHg min/m? dinas (termodiluicio) mmHg min/ dinas L/min

s/cm®  (Fick) /slecm® m? /s/ecm* (Fick)

1 70/28 3,32 456 6,32 27 4,65 145 8,28 46/13 3,22 269,6 5,94
(42) (24)

2 100/25 2,02 1.010,4 3,33 30 3,09 301 5,49 38/15 2,05 284,0 4,51
(50) (22)

CAT-d: cateterismo direito; SG: Swan-Ganz; PAP: pressdo da artéria pulmonar; (M): média; IC: indice cardiaco; DC:
débito cardiaco; RVP: resisténcia vascular pulmonar; DC: débito cardiaco; e PAPM: pressdo da artéria pulmonar média.

pulmonares, associando-se a estrias fibroatelectasicas.
A cintilografia pulmonar de ventilagao-perfusao revelou
auséncia de perfusdo a direita nos lobos superior, médio
e segmento basal anterior do lobo inferior e auséncia
de perfusdo a esquerda em regido apical posterior do
lobo superior. Ao CAT-d: PMAP = 50 mmHg; POAP =
8 mmHg; RVP = 1010,4 dinas/s/cm™®; e IC = 2,02 L/
min/m?2. A angiografia pulmonar: hipoperfusdo em
lobo superior direito e hipoperfusao discreta em lobo
inferior direito. DTC6 (com O, suplementar) = 278 m;
SpO, de 98% para 92%; e FC de 95 para 124 bpm.
Com o diagndstico definido como HPTEC, foi iniciada
terapia com bosentana e tadalafila. No ambulatério, a
paciente foi avaliada com vistas a realizacdo de TEAP,
sendo encaminhada ao Hospital Madre Teresa para o
procedimento. Como preparo pré-operatorio recebeu
quatro exsanguineotransfusGes, alcancando-se um nivel
de HbS de 16,6% (inicial, 46,5%). Transoperatorio
sem intercorréncias. No terceiro més de pos-operatorio
encontrava-se assintomatica: CF-OMS I; CAT-d: PMAP
= 22 mmHg; RVP = 284 dinas/s/cm~>; e IC = 2,05
L/min/m? (Tabela 1); DTC6 = 465 m; SpO, de 94%
para 97%; e FC de 70 para 100 bpm.

A HPTEC caracteriza-se pela presenga de trombos
organizados nas artérias pulmonares apos, pelo menos,
trés meses de anticoagulacdo plena, associada a PMAP
> 20 mmHg, POAP < 15 mmHg e RVP > 3 unidades
Wood ou 240 dinas/s/cm=, com pelo menos um defeito
de perfusdo detectado por cintilografia pulmonar ou
angiotomografia de térax.(!** Sua associacdo com DF
apresenta uma prevaléncia de 6-11% e é uma das
causas de morte desses pacientes. A fisiopatologia da
HPTEC na DF envolve fatores como falcizagdo, hemolise,
inflamagdo e disfungdo endotelial, hipercoagulabilidade
e trombose arterial pulmonar.

Pacientes com DF candidatos a procedimentos
anestésicos e cirurgicos exigem cuidados especiais,
tendo em vista a ocorréncia de hipoxia, acidose
metabdlica ou respiratdria, hipotermia, infecgles e
hipovolemia associados ao trauma cirtrgico. O aumento
da falcizacdo e dos fend6menos vaso-oclusivos sdo

comuns, podendo ocorrer sindrome toracica aguda,
crises algicas, priapismo e acidente vascular cerebral.
Dessa forma, o preparo pré-operatorio adequado é
crucial e deve envolver um hematologista na equipe.>”)

E escassa a literatura a respeito do tratamento da
HPTEC em pacientes com DF. As estratégias incluem
a otimizagdo da terapia da doenca e a identificacdo
de etiologias potencialmente modificaveis. A TEAP é
uma opgdo terapéutica para casos selecionados que,
quando preparados adequadamente, minimiza os
efeitos da circulacdo extracorpdrea, da hipotermia e
dos periodos de parada circulatdria total que aumentam
o risco de falcizacdo, podendo-se obter resultados
satisfatdrios.® Sugere-se que os valores de HbS sejam
mantidos entre 30% e 10%, através da realizagdo de
exsanguineotransfusdes.®7”) Entretanto, ha um risco
potencial de hipertensdao pulmonar recorrente ou
persistente devido a arteriopatia pulmonar proliferativa
secundaria a hemolise cronica. Pode ocorrer também
trombose pulmonar proximal in situ de dificil diagndstico
diferencial com novos eventos tromboembdlicos.©®

Entre os maiores estudos sobre o tratamento de
HPTEC em pacientes com hemoglobinopatias, destaca-se
o realizado no Papworth Hospital no Reino Unido por
Mahesh et al.®> Naquele estudo, 19 pacientes com
hemoglobinopatias/anemia hemolitica e HPTEC foram
avaliados retrospectivamente em relacdo ao tratamento
com TEAP. Naquela série de casos, optou-se por uma
redugdo da HbS até valores < 20%, utilizando-se para
isso a exsanguineotransfusdo parcial no pré-operatorio e
imediatamente antes da circulacdo extracorpdrea. Com
essas medidas, observaram-se melhoras significativas
da RVP, assim como o restabelecimento da CF e da
DTC6 no pds-operatorio tardio.®

Concluindo, a TEAP constitui uma opcdo terapéutica
exequivel para pacientes com DF e HPTEC. Devido a
complexidade da doencga de base e do tratamento
cirurgico, esses procedimentos devem ser realizados em
centros de referéncia em HPTEC e com experiéncia em
TEAP, podendo-se obter, nessas condigdes, resultados
satisfatorios.
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