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Hemoglobinopatias associam-se a complica¢ées Preoperitive Eritrocytopheresis
trombdéticas quando expostas a circulacdo extra-corpoé- in a Patient with Hemoglobinopathy
rea. Mulher negra com 54 anos, portadora de hemoglo- SC and Mitral Stenosis
binopatia SC e estenose mitral severa foi submetida a
eritrocitoferese 48h antes da cirurgia de comissurotomia Hemoglobinopathies are associated with thrombotic

mitral. O procedimento hematoldgico determinou apare- complications, when exposed to cardiopulmonary bypass.
cimento de hemoglobina A em percentual de 68% com A 54-year old, black woman with hemoglobinopathy SC
reducdo da hemoglobina S de 48% para 15% e da and severe mitral stenosis was submitted to
hemoglobina C de 51% para 17%. O periodo de pds- eritrocytopheresis 48 hours before mitral commissuro-
operatorio transcorreu sem complicacdes. Presume-se tomy surgery. The therapeutic determined appearance of
que este seja 0 1° relato sobre a aplicacéo de eritroci- the percentual hemoglobin A of 68% with reduction the
toferese como preparo pré-operatorio de corregdo sob hemoglobin S of 48% to 15% and the hemoglobin C of
circulacd@o extracorporea, de cardiopatia reumatica crdé- 51% to 17%. No complications occurred during postop-
nica em portador de hemoglobinopatia SC. erative period. To best of our knowledge, that is the first
report about application the eritrocytopheresis in the pre
operative extra corporeal circulation care in surgical
treatment of patients with chronic rheumatic heart
disease and hemoglobinopathy SC.
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Hemoglobinopatias sdo afec¢bes infreqiientemente meses apresentou crise convulsiva parcial complexa,
observadas em situagBes de correcao cirurgica de lesGesocasido em que a tomografia computadorizada e
cardicas, mas que podem dificultar o manejo terapéutico ressonancia magnética de cranio constataram infartos
intra e pos-operatorio (PO), inclusive causando cerebrais multiplos, interpretados como relacionados a
complicacgOes fatais valvopatia mitral. A paciente ndo foi anticoagulada e

Cuidados hematolégicos especificos, inclusive troca negava crises de falcizacdo e antecedentes familiares de
dos eritrécitos susceptiveis, fazem-se necessarios parahemoglobinopatia. Havia histéria de 4 abortos
prevenir complicacBes desencadeadas principalmente pelaespontaneos.
circulacdo extracorporea (CEC) e hipotermia Internada em bom estado geral, eupnéica, corada, com
transoperatorias’, exame fisico compativel com estenose mitral e

Relatamos o caso de uma portadora de estenose mitralinsuficiéncia tricaspide. O eletrocardiograma de 12
sintomatica com hemoglobinopatia SC, onde foi utilizada derivagdes registrou ritmo de fibrilac@o atrial com sinais

eritrocitoferese no preparo pré-operatério. de sobrecarga ventricular direita; radiografia de torax
identificou presenca de congestdo para-hilar e aumento
Relato do caso do atrio esquerdo (AE); ecodopplercardiograma mostrou

] diametro do AE de 55mm, e area valvar mitral de 122cm
~ Mulher com 54 anos, negra, internada em classe fun- estudo hemodinamico confirmou gradiente entre capilar
cional grau lll, conseqliente a estenose mitral reumatica pylmonar e pressao diastélica de ventriculo esquerdo, ao
severa. Ha 9 anos, durante quadro de descompensacao Calrepouso de 17mmHg e artérias coronarias normais. Os
diovascular, foi identificada hemoglobinopatia SC. HA4 10 exames laboratoriais pré-operatérios demonstraram
hemoglobinopatia SC: HbA- 0%, HbF - 0,9%, HbS -
48,1%. Em conformidade com este achado procedeu-se a
seguinte conduta 48h antes do ato operatério: realizacao
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nao acarretou intercorréncias clinicas e dele resultou HbA-

68%, HbS-15%, HbC- 17%.
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No ato operatério, a valva mitral apresentava 2 Poucos casos tém sido descritos relacionando
cluspides espessadas, com fusdo comissural posterior ehemoglobinopatias e doenga reumatica, tendo inclusive
anterior e sinéquia papilovalvar posterior. Foi realizado alguns pesquisadores questionado, no passado, um efeito
desbastamento (retirada de fibrose) das 2 cuspides, protetor contra a doenga reumafica
comissurotomia e papilarotomia anterior e posterior, Dentre as hemoglobinopatias, a anemia falciforme
resultando diametro da mitral de 2,8cm. A disfuncdo (HBSS) é a mais freqlente associada a valvulopatia
tricaspide foi corrigida por plastica de “De Vega”. reumatica.

A CEC foi realizada com canulas de cava separadas, O 1° caso na literatura de hemoglobinopatia SC e
perfusdo arterial pela aorta ascendente, hipotermia a 31°Cdoencga valvular reumatica foi relatado em F9&5n
e protecdo miocardica e cardioplegia com solucdo de paciente de 14 anos do sexo feminino, que faleceu em
cristaléide tipo “St Thomas” a 4°C, aspirada para fora, decorréncia de cardite reumatica. O 1° relato de tratamento
além de hipotermia tépica com soro gelado sobre o cirdrgico valvar em paciente com hemoglobinopatia SC e
coracao. doenca reumatica data de 197Este paciente foi

Na maquina de extracorpérea para inicio de perfusdo submetido a exsangiineo-transfuséo. Desde entéo,
(como volume extracorp6reo), foram utilizados 500ml de constam alguns relatdsde cirurgia cardiaca em paciente
soro Ringer simples, 1000ml| de sangue total, 150ml de com hemoglobinopatia, sempre sob uso da
manitol a 10% e 50mg de heparina. exsanguineo-transfusao, tentando-se obter menor risco de

A anticoagulacdo com heparina foi realizada com falcizacé@o e complica¢Bes associadas. Na maioria deles, a
4mg/ kg de peso (total de 250mg). O tempo de prevencao era feita reduzindo-se o nimero de eritrécitos
extracorpérea foi de 60min e o de pincamento adrtico de susceptiveis para menos de 30% do total, obtendo-se assim,
46min. O TCA (tempo de coagulacéo ativado) permaneceu risco cirdrgico comparavel ao de individuos normais.
maior que 900s durante toda a perfusdo. A evolugéo Em nossa paciente com estenose mitral reumatica
pés-operatéria foi sem complicagbes e a paciente obteve severa, grau funcional Il fibrilag&o atrial de inicio recente
alta no 8° dia em ritmo sinusal e sem medicacao. (2 meses) e episddio embdlico cerebral com niveis

elevados de hemoglobinas SC, utilizamos a eritrocitoferese
Discussécio como alternativa a classica exsangiiineo-transfusédo. A
) o ) ] eritrocitoferese tem como vantagem utilizar o plasma do

O conhecimento da fisiopatologia das complicacdes paciente, além do maior controle do volume de infusdo e
das hemoglobinopatias € de vital importancia nestes rapidez na troca, sendo utilizada atualmente em carater
pacientes, pois apresentam potencial de afoicamento dasprofilatico, para gestantes com anemia falcifott#e
hemémas na presenca de hipotermia, acidose, desidratacdo  Conseguimos nivel da hemoglobina SC em torno de
e hipbxia e como consequéncia, aumento da viscosidade30%, além de uma monitorizagdo hemodinamica rigorosa,
e estase capilar, levando assim a maior grau de hipoxemiade extrema importancia em paciente com valvopatia
e acidose, que resulta em maior falcizagdo. Este ciclo sintomatica. A paciente foi operada com 68% de eritrocitos
produz dano isquémico celular, podendo afetar os sistemasnormais e nao foram observadas evidéncias clinicas de
cardiovascular e respiratorio, o cérebro, os rins e figado, e hemélise, hematria, crises algicas ou outros sinais de
ser causa de éxito letal. Assim, na hipotermia a que sdofalcizacdo. Evoluiu sem intercorréncias e teve alta
submetidos os portadores de hemoglobinopatias que hospitalar no 8° dia de PO. N&o houve reagéo transfusional
necessitam de CEC e cardioplegia, tornou essencial 0 usopy infecgées pelo procedimento.
de técnicas que permitam aumentar o nimero de eritrocitos Levantamento da literatura permite-nos supor ser este
normais, a fim de se evitar a falcizagcdo. Desse modo, 0 ¢ 1°caso de utilizacdo da eritrocitoferese em cirurgia
tratamento cirurgico da valvopatia os tornam mais cardiaca em paciente com hemoglobinopatia. Concluimos
susceptiveis a hemdlise, quando submetidos a CEC, devidogue a eritrocitoforese mostrou-se método simples e seguro

a maior fragilidade celular. O implante de valvulas na prevencéo de falcizagdo durante o ato operatério de
mecanicas usualmente € evitado pelas mesmas razées. correcéo de valvopatia mitral.
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