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RESUMO

Introducdo: A Policitemia Vera (PV) é uma neoplasia proliferativa crénica caraterizada pela proliferacdo clonal de células
da linhagem mieldide da medula dssea que exibem morfologia e funcionalidade varidvel. Na maioria das situacdes, o seu
diagnostico é acidental e os sintomas sao inespecificos, sendo uma patologia que pode progredir para mielofibrose medu-
lar e, raramente, para leucemia aguda.

Este caso clinico pretende, sobretudo, salientar o papel do médico de familia na suspeita diagndstica e orientacdo precoce
e adequada dos doentes com suspeita de PV, de forma a minimizar as suas possiveis complicacdes.

Descricdo do caso: Género masculino, 66 anos, recorreu a consulta de vigilancia de hipertensao arterial apresentando
valores tensionais nao controlados (160/80 mmHg) e referindo disfuncdo erétil de novo. Ao exame objetivo apresentava
rubor facial. Foi proposto ao doente a realizacdo de vigilancia tensional em ambulatério e estudo analitico. Na consulta
de reavaliacdo (quatro semanas depois), o utente mantinha valores de tensdo arterial elevados (170/86 mmHg), pelo que
se decidiu associar um novo anti-hipertensor a sua medicacdo habitual. Apds duas semanas, o resultado das analises
revelava um valor de hemoglobina de 20,1 g/dL e hematdcrito de 68%. Foi encaminhado ao Servico de Urgéncia, para
esclarecimento diagnostico, por provavel sindrome mieloproliferativo. No estudo diagnostico, em regime de internamento,
confirmou-se o diagnoéstico de PV.

Comentario: A hipertensao arterial secundaria, como manifestacdo clinica isolada e inicial de PV, é pouco frequente. No en-
tanto, a alteracdo tensional verificada em conjunto com a pletora facial e as alteracdes verificadas no hemograma do doen-
te, contribuiram para a suspeicéo clinica de uma sindrome mieloproliferativa como hipdtese diagndstica mais provavel.
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INTRODUCAO
Policitemia Vera (PV) ¢ uma neoplasia
proliferativa cronica caraterizada pela
proliferacao clonal de células da linha-
gem mieldide da medula éssea que exi-
bem morfologia e funcionalidade variavel. Estima-se
gue a sua incidéncia seja de 1,9/100000 ano.' Na
maioria das situacdes, o seu diagnostico é acidental
e 0s sintomas sao inespecificos como cefaleias, pru-
rido ou tonturas. Esta patologia € mais frequente no
sexo masculino e a idade média de diagnostico séo
os 60 anos. O diagnostico desta patologia esta for-
temente associado a presenca da mutacdo somatica
JAK2 (VE17F).

A principal preocupacdo a ter em conta nesta
patologia é o facto de cursar frequentemente com
fendmenos tromboembdlicos e hemorragicos even-
tualmente graves. Outro aspeto a ter em conta pren-
de-se com o facto que aproximadamente 12-21% dos
pacientes desenvolvem mielofibrose apds o diagnos-
tico e aproximadamente 7% desenvolvem leucemia.?
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O diagnostico precoce da PV é crucial na orienta-
cao diagnostica exata e instituicao terapéutica atem-
pada como forma de prevencdo de complicacoes
graves.

De seguida, apresenta-se o caso clinico de um
utente do sexo masculino, hipertenso adequada-
mente controlado até entdo, onde a descompensa-
cao da sua patologia de base culminou no diagnos-
tico de PV.

DESCRICAO DO CASO

Apresenta-se o caso clinico de um utente do gé-
nero masculino, de 66 anos, casado, reformado, per-
tencente a uma familia nuclear, no estadio VIII do
ciclo de vida familiar de Duvall. Como antecedentes
pessoais apresentava um enfarte agudo do miocar-
dio em 2000, uma amputacao parcial do polegar
direito por melanoma lentiginoso ungueal em 2012,
hipertensao arterial (HTA), diabetes mellitus tipo 2
ndo insulino-tratada, dislipidemia, gastrite cronica e
era ex-fumador ha 36 anos (unidades maco ano: 22).
Estava medicado com acido acetilsalicilico 100 mg id,
bisoprolol 2,5 mg id, losartan + hidroclorotiazida 100
mg + 12,5 mg id, fenofibrato 267 mg id e metformina
500 mg bid.

AIMGF 19



relato de caso

O utente recorreu a uma consulta de vigilancia
de HTA apresentando queixas de disfuncéo erétil de
novo. Ao exame fisico foi identificado rubor facial e
valores tensionais ndo controlados (160/80 mmHg)
apos varias medicoes realizadas, sendo que os valo-
res habituais do utente eram, em média, de 130/70
mmHg. O restante exame objetivo ndo apresentava
alteracdes. O utente negava falta de adesdo a tera-
péutica, toma de outros farmacos ou alteracdes no
estilo de vida. Optou-se pela vigilancia da tensdo ar-
terial em ambulatorio, marcou-se consulta médica no
prazo de um més e foi requisitado estudo analitico.

Um més depois, o utente apresenta-se na consulta
médica agendada com valores tensionais de 170/86
mmHg. Todos os registos de valores tensionais em
ambulatorio (num total de oito) apresentavam-se nao
controlados (> 135/85 mmHg). Perante estes valores
decidiu-se associar amlodipina 5 mg a medicacdo
habitual. Nesta consulta ainda ndo trazia o resultado
do estudo analitico requisitado. Duas semanas apos
a consulta, o utente recorreu a uma consulta aberta
na Unidade de Saude Familiar (USF) para mostrar o
estudo analitico (Quadro I). Apresentava valores de
hemoglobina de 20,1 g/dL e hematdcrito de 68%.
Perante estes valores, apesar de assintomatico e com
tensdo arterial controlada (138/89 mmHgq), foi enca-
minhado ao Servico de Urgéncia (SU) do hospital de
residéncia pela suspeita de sindrome mieloprolifera-
tivo e para avaliacdo da necessidade de instituicao de
terapéutica imediata, tendo sido internado no servico
de Medicina Interna para esclarecimento diagnostico.
Durante o internamento manteve-se assintomatico
(negando vertigem, acufenos, alteracbes visuais,
cefaleias ou prurido aguagénico) e sem sinais de
complicacoes, tendo iniciado estudo diagnostico. Ao
exame objetivo apresentava pletora facial, unhas em
vidro de relogio e uma massa ao nivel do quadrante
superior esquerdo. Realizou flebotomias terapéuti-
cas. Os resultados dos exames complementares de
diagnostico realizados no internamento confirmaram
o diagnostico de PV’ (Quadro ).

Apds a alta do internamento, o utente ficou orien-
tado para a consulta externa de Hematologia, tendo,
nas consultas posteriores, realizado um programa pe-
riddico de flebotomias terapéuticas que suspendeu
apos estabilizacdo clinica.

Passado um ano apos o diagnostico, o utente re-
correu a consulta por dor abdominal, hipogastrica,
subaguda e inespecifica, associada a alteracdes do
transito intestinal recentes. Foi requisitada colonos-
copia total, tendo sido constatada colite isquémica
subaguda. Perante este diagnostico, contactou-se o
hematologista do utente, no sentido de antecipar a
consulta de vigilancia e efetuar a revisao terapéutica.
O utente mantém-se em seguimento na USF e com
consulta regular de Hematologia.
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Perante a existéncia de uma policitemia, que se de-
fine como um aumento na concentracao de glébulos
vermelhos em circulacdao (hematocrito: > 49% no sexo
masculino / > 48% no sexo feminino e/ou concentra-
¢do de hemoglobina: > 16,5 g/dL no sexo masculino /
>16,0 g/dL no sexo feminino) a abordagem do médico
de familia deve centrar-se nos diagnosticos diferen-
ciais. Inicialmente, deverd ser excluida a existéncia de
uma policitemia relativa, na maioria dos casos devida
a fendmenos de hemoconcentracgo.®> Confirmada a
existéncia de uma policitemia absoluta, o passo se-
guinte na investigacdo consiste no apuramento de
causas secundarias que possam contribuir para o
aumento dos globulos vermelhos em circulacdo. S&o
exemplos: tabagismo, sindrome da apneia obstrutiva
do sono, estenose da artéria renal e administracdo
exogena de eritropoietina. Excluidas as potenciais
causas secundarias de policitemia, o clinico deve colo-
car como hipotese mais provavel de diagndstico a PV,
causa primaria de aumento dos glébulos vermelhos
em circulacao. Os critérios de diagnostico de PV pro-
postos pela Organizacdo Mundial de Saude (OMS) em
2016 encontram-se descritos no quadro I1.7

A HTA secundaria como manifestacdo clinica iso-
lada e inicial de PV é pouco frequente. No entanto, a
alteracdo tensional verificada neste doente, em con-
junto com a pletora facial e as alteracdes verificadas
no hemograma contribuiram para o aumento da sus-
peita clinica de um sindrome mieloproliferativo como
hipdtese diagndstica mais provavel.*® No caso clinico
apresentado, o doente foi orientado ao SU apods sus-
peita diagndstica de uma sindrome mieloproliferativa,
sobretudo tendo em conta os riscos tromboticos po-
tenciais resultantes do aumento da hiperviscosidade
sanguinea, considerando os elevados valores de he-
matdcrito documentados (hemoglobina 20,1 g/dL e
hematocrito de 68%). Apos o estudo diagnodstico rea-
lizado em contexto de internamento, confirmou-se o
diagnostico de PV. O doente apresentava um valor de
hemoglobina > 16,5 g/dL (20,1 g/dL), o doseamento
da eritropoetina foi <1 mU/mL, a pesquisa de muta-
cao JAK (V617F) foi positiva e a biopsia de medula
ossea foi compativel com PV, ou seja, verificava-se a
presenca de trés critérios major e um critério minor.’®

Um aspeto importante ainda a destacar € o diag-
nostico de colite isquémica subaguda, um ano apos o
diagnostico da PV. De facto, a colite isquémica neste
contexto podera levantar a suspeita de processos
isquémicos de origem trombdtica. E importante o
doente perceber que a potencial complicacdo mais
comum desta doenca é a trombose. Apesar de nao
ser claro o mecanismo pelo qual a trombose ocorre,
poderd estar relacionada com a hiperviscosidade e/
ou leucocitose. Os eventos tromboticos mais co-
muns sdo o enfarte agudo do miocardio, o acidente
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vascular cerebral e a trombose venosa profunda.®
Os coagulos também podem ocorrer em locais in-
comuns, como no intestino, como se verificou neste
caso clinico. Qualquer episodio de trombose que surja
num doente com PV implica que o proprio seja con-
siderado um doente de alto risco trombotico. O trata-
mento de primeira linha nestes casos ndo sao as fle-
botomias periddicas, reservadas para os doentes de
baixo risco trombdtico, mas sim a guimioterapia com
hidroxiureia.® A articulacao com a especialidade de
hematologia neste caso clinico foi essencial, tendo em
conta a necessidade de revisdo terapéutica ao longo
do curso desta doenca.
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sintomas e sinais que os doentes apresentam nas con-
sultas de Cuidados de Saude Primarios. A valorizacdo
da tensdo arterial ndo controlada numa consulta de
vigilancia foi essencial para diagnoéstico da PV, apesar
da HTA secundaria como manifestacao clinica isolada
e inicial de PV ser pouco frequente.

A identificacdo e a exclusao das causas mais fre-
guentes de policitemia, a utilizacdo racional e crite-
riosa dos meios complementares diagndstico dispo-
niveis nos cuidados de saude primarios, a orientacao
precoce e a articulacao dinamica com os cuidados de
saude secundarios sdo também aspetos fundamen-
tais na pratica clinica do médico de familia.

Com este caso clinico os autores pretendem sa-
lientar a importancia da valorizacdo minuciosa dos

Quadro I. Resultados dos meios complementares de diagndstico

Um ano antes
do diagndstico

Estudo
requisitado
(ambulatorio)

(estudo no Internamento

ambulatério)

Eritrocitos 4,85 x 105 /mm? 8,39 x 108 /mm? 811 x 108 /mm?
Hemoglobina 14,3 g/dL 20,1 g/dL 19,4 g/dL
Hematocrito 46,2% 68% 65,2%

RDW 18,6% 20% 20,2%
Leucdcitos 6,1x10% /mm3 81x10% /mm? 710 x 10® /mm?
ETE 178 x 103 /mm?3 91 x 103 /mm? 151 x 10% /mm3

Sédio 136 mmol/L 138 mmol/L 138 mmol/L

Potdssio 4.5 mmol/L 5 mmol/L 4.4 mmol/L
Colesterol total 152 mg/dL 126 mg/dL 108 mg/dL
Colesterol HDL 25 mg/dL 23 mg/dL 18 mg/dL

Triglicerideos 287 mg/dL 222 mg/dL 187 mg/dL
Colesterol LDL 69,6 mg/dL 58,6 mg/dL 68 mag/dL

Creatinina 1,05 mg/dL 114 mg/dL 0,86 mg/dL

Glicose 139 mg/dL 193 mg/dL 239 mg/dL

Hemoglobina glicada 6,5% 6,9% 75%
LDH - - 573 U/L
Acentuada anisocitose.
- -
plaguetarios
Velocidade
de sedimentacdo ) ) 2mm
Eritroblastos - - 6,0/100 WBC
Eritropoietina - - <1
Pesquisa(\(jg{;w#)tacéo K - - Mutacdo JAK2-V617F + (heterozigotia)
o , ) . Hipercelularidade; proliferacdo eritroide
Bidpsia medula dssea granulocitica predominante
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Quadro Il. Critérios de diagnodstico de Policitemia Vera da
Organizacdo Mundial de Saude - 2016’

O diagndstico de Policitemia Vera requer a presenca dos

trés critérios major ou dos primeiros dois
critérios major e o critério minor

CRITERIOS MAJOR CRITERIO MINOR

Hemoglobina > 16,5 g/dL
(homens); 16,0 g/dL
(mulheres) ou hematdcrito >
49% (homens); 48%
(mulheres) ou aumento da
massa eritrocitaria®

Nivel de eritropoietina sérica
abaixo do intervalo
de referéncia

Bidpsia da medula dssea com
achados de hipercelularidade
para a idade com panmielose
incluindo proliferacao
eritroide proeminente,
granulocitica e megacario-
citica com megacariocitos
pleomorficos maduros

Presenca da mutacdo JAK2
ou JAK2 exon 12

2 Mais de 25% acima do valor médio previsto
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