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RESUMO

As talassemias constituem um grupo heterogéneo de doencas genéticas hereditarias caracterizadas
pela sintese deficiente de cadeias polipeptidicas de hemoglobina, sendo a beta-talassemia a doenca
hematolégica hereditaria autossdmica recessiva mais prevalente. Causada por muta¢des no gene da
beta-globina no cromossomo 11, leva a anemia com sintomas como fadiga, dispneia, fraqueza, dores
de cabeca e hepatoesplenomegalia. Esfregacos de sangue periférico tipicamente revelam anisocitose,
poiquilocitose e numerosos eritrécitos nucleados. O tratamento padrdo envolve transfusdes de
sangue regulares ao longo da vida e terapia de quelacdo para controlar a sobrecarga de ferro. Este
relato detalha o manejo anestésico e cirurgico de um paciente complexo com beta-talassemia major
submetido a substituicdo da valva mitral. O paciente, que também apresentava hipertensao, diabetes,
hipotireoidismo, hipertensdo pulmonar, doenca do refluxo gastroesofagico e transtorno de ansiedade
generalizada, recebeu anestesia geral balanceada multimodal combinada com bloqueio interfascial dos
musculos serratil e peitoral profundo. Uma substituicdo valvar mitral biolégica minimamente invasiva
foi realizada com sucesso. No pos-operatério, o paciente apresentou parametros hemodinamicos
e ventilatorios estaveis e foi extubado na sala de cirurgia sem complica¢es. A discussdo enfatiza a
importancia do monitoramento regular da ferritina sérica em pacientes dependentes de transfusdo e
a necessidade de cuidados perioperatérios meticulosos para prevenir complicagdes como hipoxemia e
hipovolemia, particularmente devido ao risco de falciza¢do de eritrocitos nesta populagao.

Palavras chave: Beta-Talassemia, Cirurgia toracica, Valva mitral, Anemia, Hipertensdo pulmonar.

ABSTRACT

Post-spinal Thalassemias constitute a heterogeneous group of inherited genetic disorders
characterized by deficient synthesis of hemoglobin polypeptide chains, with beta-thalassemia being
the most prevalent autosomal recessive hereditary hematologic disease. Caused by mutations
in the beta-globin gene on chromosome 11, it leads to anemia with symptoms such as fatigue,
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dyspnea, weakness, headaches, and hepatosplenomegaly. Peripheral blood smears typically
reveal anisocytosis, poikilocytosis, and numerous nucleated erythrocytes. The standard treatment
involves lifelong regular blood transfusions and chelation therapy to manage iron overload. This
report details the anesthetic and surgical management of a complex patient with beta-thalassemia
major undergoing mitral valve replacement. The patient, who also presented with hypertension,
diabetes, hypothyroidism, pulmonary hypertension, gastroesophageal reflux disease, and
generalized anxiety disorder, received multimodal balanced general anesthesia combined with
interfascial blockade of the serratus and deep pectoralis muscles. A minimally invasive biological
mitral valve replacement was successfully performed. Postoperatively, the patient exhibited stable
hemodynamic and ventilatory parameters and was extubated in the operating room without
complications. The discussion emphasizes the importance of regular serum ferritin monitoring
in transfusion-dependent patients and the necessity of meticulous perioperative care to prevent
complications such as hypoxemia and hypovolemia, particularly given the risk of erythrocyte
sickling in this population.

Keywords: Beta-Thalassemia, Thoracic surgery, Mitral valve, Anemia, Pulmonary hypertension.

INTRODUCAO

As talassemias compreendem uma classe heterogénea de condi¢des genéticas hereditarias
definidas por um déficit quantitativo na produ¢cdo de uma ou mais cadeias polipeptidicas
constituintes da molécula de hemoglobina.’? A B-talassemia é reconhecida como a desordem
hematolégica hereditaria autossdbmica recessiva mais prevalente entre varias populagdes e
surge de mutac¢des no gene da B-globina, localizado no cromossomo.” Até o momento, mais
de 350 mutacdes distintas responsaveis por esta condicao foram identificadas, com a maioria
representando mutag¢des pontuais situadas dentro de regides funcionalmente significativas
associadas a expressao génica da proteina globina.?

No contexto da B-talassemia, uma sintese reduzida da cadeia beta-globina leva a um
excesso relativo da cadeia alfa-globina, outro componente essencial da hemoglobina.
Consequentemente, essas alfa-globinas excedentes se agregam, resultando em danos as células
vermelhas do sangue e subsequente hemolise. Clinicamente, individuos com [3-talassemia
apresentam anemia e suas sequelas associadas, incluindo fadiga, dispneia, fraqueza e dores
de cabeca, e potencialmente estendendo-se a hepatoesplenomegalia, retardo do crescimento,
complica¢Bes cardiacas, alteracBes pancreaticas e diabetes.*®> As manifestacBes clinicas
observadas na B-talassemia major (BTM) sao diretamente influenciadas por dois conjuntos
principais de fatores:

1)agravidade da hemolise crénica, a capacidade do corpo de compensar a anemia, os efeitos
da hipoxia crénica, esplenomegalia e alterac8es esqueléticas. Consequentemente, regimes de
transfusao mais eficazes estdo associados a um menor risco e reducao da gravidade dessas
complicagdes;

2)osriscos associados as transfus8es de glébulos vermelhos, como atransmissao de agentes
infecciosos e aloimunizacdo, mas criticamente, complica¢des decorrentes da sobrecarga de
ferro. Este ultimo depende da eficacia e adesao a terapia de quelacao de ferro, com o objetivo
de manter um balanco negativo de ferro, mitigando os efeitos adversos associados ao uso
excessivo de agentes quelantes.®
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Consequentemente, a suspeita inicial de (B-talassemia minor frequentemente se origina
de um hemograma completo indicando anemia microcitica e hipocromica. O esfregaco de
sangue periférico caracteristico na forma major exibe anisocitose, poiquilocitose e uma
quantidade substancial de eritrocitos nucleados. O diagndstico definitivo requer eletroforese
de hemoglobina e analise genética (sequenciamento de DNA) dos pais, confirmando seu status
de portador obrigatério para um gene de talassemia.” Individuos que apresentam anemia grave
na primeira infancia, necessitando de transfusdes de sangue regulares a partir desse ponto,
sao classificados como portadores de BTM.2 Consequentemente, o tratamento normalmente
envolve um regime vitalicio de transfusdes de sangue regulares e terapia de quelagao para
controlar a sobrecarga de ferro. O transplante de células-tronco hematopoiéticas de doadores
saudaveis representa uma op¢ao potencialmente curativa, embora sua aplicacao seja limitada
devido aos riscos substanciais associados ao procedimento e seu alto custo.’ O tratamento
inadequado e a fisiopatologia inerente da BTM estdo fortemente correlacionados com uma
maior taxa de mortalidade em individuos afetados, com comorbidades especificas ocorrendo
com mais frequéncia, incluindo doengas cardiacas, infec¢bes, doengas hepaticas, malignidade,
tromboembolismo e anemia grave.™

Considerando a raridade da doen¢a em conjunto com o procedimento cirurgico especifico
realizado pela paciente neste relato, o presente estudo tem como objetivo documentar o
manejo anestésico e cirurgico empregado, além de sintetizar dados relevantes da literatura
existente sobre o0 manejo anestésico de pacientes com BTM em varios cenarios cirurgicos.

RELATO DE CASO

Uma paciente de 43 anos, com altura de 164 cm e peso de 79 kg, apresentando historico
meédico de hipertensdo, diabetes mellitus, hipotireoidismo, hipertensao pulmonar, doenca
do refluxo gastroesofagico, talassemia major e transtorno de ansiedade generalizada, foi
submetida a substituicdo da valva mitral em 8 de outubro de 2024, no Hospital Encore em
Aparecida de Goiania, Brasil. A paciente relatou histéria familiar de traco de talassemia
em ambos os pais e recebe transfusdes de sangue quinzenais desde o nascimento. Aos 20
anos, ela apresentou uma crise de sobrecarga de ferro que exigiu hospitalizacao devido
a derrame pleural.

Em relacdo a cirurgia, o monitoramento inicial incluiu eletrocardiografia, oximetria de
pulso e medi¢ao ndo invasiva da pressao arterial. O acesso venoso foi estabelecido com
um cateter intravenoso 16G no membro superior direito e um cateter intravenoso 14G no
membro superior esquerdo. Apds sedacado leve, a artéria radial esquerda foi canulada sob
anestesialocal usando a técnica de Seldinger. A profundidade da anestesia foi monitorada
usando um indice de eletroencefalograma processado (CONOX™), e a ecocardiografia
transesofagica foi utilizada durante todo o procedimento.

A técnica anestésica empregada foi anestesia geral multimodal balanceada combinada
com bloqueios do plano interfascial dos musculos serratil anterior e peitoral maior. A
paciente foi submetida a substituicdo da valva mitral biolégica por meio de uma técnica
minimamente invasiva, envolvendo uma minitoracotomia anterolateral direita. Esta
abordagem envolveu dois pontos de acesso ao cora¢do: um através da linha hemiclavicular
direita no quarto ou quinto espaco intercostal (periareolar) e o outro através da linha
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axilar anterior. Apos a incisdo da pele e disseccdo do tecido subcuténeo, os retratores
Surgisleeve™ foram colocados, e a pericardiotomia foi realizada sob visualizacdo direta
para obter acesso as estruturas cardiacas. Posteriormente, a circulacdo cardiopulmonar
(CEC) foi estabelecida com heparinizacao total, canulando a artéria e a veia femoral
direitas. Uma atriotomia esquerda foi entdo realizada, seguida de dissec¢ao e remocdo
da valva mitral espessada com abertura restrita. Uma protese de valva mitral biolégica
de longa duracdo (No. 31 - Medtronic - Hancock Il) foi implantada e fixada as estruturas
adjacentes, seguida pelo fechamento do atrio esquerdo. A paciente foi desmamada
da CEC ap6s uma duracdo total de 102 minutos, com um tempo de pingamento de 78
minutos. A drenagem toracica direita foi realizada usando um dreno de Blake - 24Fr, e
o procedimento foi concluido com o fechamento em camadas do tecido subcutaneo e
da pele. A ecocardiografia pés-operatéria demonstrou bom funcionamento da prétese
implantada e fung¢ao ventricular esquerda normal.

Apds a conclusdo da cirurgia, a paciente manteve parametros hemodinamicos e
ventilatorios estaveis, permitindo a extubacdo na sala de cirurgia sem eventos adversos. A
paciente foitransferida paraaunidade de terapiaintensiva (UTI)em respiracao espontanea
com suplementa¢do de oxigénio via canula nasal a 3 L/min e sem necessidade de
medicamentos vasoativos. A paciente permaneceu na UTl por dois dias sem intercorréncias
em relacdo ao procedimento cirurgico e a anestesia, sendo posteriormente transferida
para uma enfermaria geral. Nao foram necessarias transfusdes de sangue durante o
periodo de internacdo. A paciente recebeu alta para acompanhamento ambulatorial apés
um total de 3 dias de internacdo hospitalar, sem complicacdes pds-operatérias e com boa
evolucdo clinica, continuando seus medicamentos habituais para condi¢cdes subjacentes
e com instrucdes sobre os cuidados pos-operatorios.

DISCUSSAO

O corpo existente de literatura contém um numero limitado de relatos detalhando
estratégias de manejo anestésico em diversos procedimentos cirurgicos. Além disso, a
ocorréncia de complica¢Bes e a necessidade de transfusGes de sangue perioperatorias sao
infrequentes documentadas em pesquisas, representando assim um desafio consideravel
para os anestesiologistas. Olivieri et al., em seu estudo envolvendo pacientes com BTM,
demonstraram que para um paciente individual, um periodo mais prolongado durante o qual
os niveis de ferritina permanecem abaixo de 2.500 ng/ml correlaciona-se com uma menor
probabilidade de desenvolver doenca cardiaca e uma maior taxa de sobrevida global (90%
em 15 anos)." Consequentemente, a avaliacdo periddica (bimestral ou trimestral) dos niveis
séricos de ferritina € considerada essencial para o monitoriza¢do longitudinal de pacientes
submetidos a transfusdes regulares de glébulos vermelhos." A investigacao de Angulo et al.
enfatiza a importancia de quantificar a deposicdo hepatica e miocardica de ferro através da
aplicacdo de imagens de ressonancia magnética nuclear, e a correlacdo desta abordagem
metodoldgica com a ferritina sérica para estratificar o grau de sobrecarga de ferro, informando
assim as subsequentes intervencdes terapéuticas com base nestes achados.'?

No presente caso clinico, a paciente foi submetida a um painel abrangente de investigacdes
laboratoriais, incluindo a medicdao dos niveis de ferritina, ecocardiografia transtoracica e
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transesofagica, e recebeu consultas especializadas de um nefrologista e um hematologista.
Dado as multiplas comorbidades pré-existentes da paciente, um protocolo anestésico
padronizado foi selecionado e implementado pela equipe cirdrgica. A fase intraoperatoria
transcorreu sem intercorréncias, com a paciente ndo necessitando de transfusfes de sangue
e ndo apresentando evidéncia clinica ou laboratorial de hemdlise. Ao longo do procedimento
cirdrgico, aten¢do meticulosa foi direcionada para a prevencao da hipdxia, juntamente com
0 monitoramento vigilante de potenciais complica¢gdes cardiacas no periodo pds-operatério.
Achados recentes relatados por Borgna-Pignatti et al. indicaram melhores resultados de
sobrevida em pacientes italianos com BTM, potencialmente atribuiveis a avaliagdes mais
eficazes da sobrecarga de ferro, incluindo avaliacdo miocardica utilizando a técnica T2* na
ressonancia nuclear magnética, e o uso de agentes quelantes de ferro orais, particularmente
terapia combinada envolvendo deferoxamina e deferiprona. Este regime terapéutico parece
oferecer maior cardioprotec¢do, resultando em uma menor incidéncia de complica¢des
cardiacas e reducdo da mortalidade.™

De acordo com Bas e OzIi, a administracdo de anestesia geral e o estresse fisiologico
associado ao trauma cirurgico podem aumentar o risco de complica¢des devido a altera¢des
na temperatura corporal central, pH sanguineo, tensdo arterial de oxigénio e volume de
fluido intravascular. Consequentemente, o cuidado perioperatério e o monitoramento pos-
operatério diligente sdo cruciais para prevenir hipoxemia, hipovolemia, hipotermia, acidose
e a necessidade de aumento das transfusfes de sangue, particularmente considerando a
propensdo para a falcizacao de eritrocitos nesta populacdo de pacientes.™

CONCLUSAO

Pacientes com B-talassemia major que necessitam de intervencdo cirurgica exigem cuidados
meticulosos e individualizados, come¢ando com uma avaliacdo pré-anestésica abrangente
e estendendo-se até a alta do paciente. Adequar a estratégia de manejo do paciente para
abordar suas comorbidades além da talassemia é fundamental para a conducdo segura e
bem-sucedida de qualquer procedimento cirurgico.
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