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O presente manual pretende darlhe
a conhecer em que consiste a sua
doenca, algumas das caracteristicas
da mesma, bem como opc¢oes de
tratamento. Foi elaborado por um
grupo de médicos e enfermeiros e
pretende apoid-lo na melhor gestdo
da sua doenca.

O que é&?

A Policitemia Vera é uma doenca rara
e maligna do sangue, pertencente

a um grupo heterogéneo de

doencas denominado neoplasias
mieloproliferativas cronicas.

A sua incidéncia aumenta com a
idade. Na Europa varia entre 0,4-
2,8/100 000 individuos por ano e é

mais frequente nos individuos do

sexo masculino. A idade mediana no
momento do diagnodstico é 65-74 anos.
Ocorre quando hd uma producdo
excessiva de glébulos vermelhos pela
medula 6sseq, facto que implica
controlo e fratamento adequados.

A Policitemia Vera ndo é uma doenca
hereditaria, ou seja, ndo passa de pais
para filhos.
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Quais as
causas?

A etiologia da Policitemia Vera
permanece desconhecida.

Resulta, em 99% dos casos, de
uma mutacdo (mutacdo VO17F
do gene JAK2 ou mutacdo exdo
12 do gene JAK2) numa célula
progenitora do sangue que
origina uma producdo excessiva
e descontrolada de gldbulos
vermelhos, leucécitos e/ou
plaquetas, com predominio de
producdo de globulos vermelhos.



Como se
manifesta?

Os doentes com Policitemia Vera
podem ser assinfomaticos, No
enfanto, a grande maioria apresenta
queixas decorrentes da producdo
excessiva de globulos vermelhos,
leucdcitos e/ou plaguetas.

Devido a esta producdo excessiva
de células sanguineas, o figado,

e principalmente o baco, podem
aumentar de tamanho.

Um doente com Policitemia Vera
pode apresentar queixas de prurido
aguagénico (comichdo que agrava
com o contacto com a adgua),
frombose ou hemorragia, dor tipo
queimadura na ponta dos dedos ou
planta dos pés que melhora com o
frio, dedos arroxeados, formigueiros,
dores de cabeca, desequilibrio,
vertigens, dificuldade de
concentracdo, alteracdes na visdo,
zumbidos, sensacdo de saciedade
precoce, dor abdominal, coloracdo
avermelhada da face.

A producdo excessiva de glébulos
vermelhos torna o sangue mais
espesso, o que faz com que este
flua com mais dificuldade pelos
Vvasos sanguineos de menor calibre.

Esta situacdo pode desencadear
problemas graves decorrentes

de codgulos sanguineos, que se
podem formar em qualquer local
do organismo, homeadamente,
bracos, pernas, coracdo, cérebro
ou pulmades, originando episodios
frombdticos (designadamente,
acidente vascular cerebral e enfarte
agudo do miocdardio).

A Policitemia Vera &, pois, uma
doenca mieloproliferativa em que

os doentes registam uma carga
sinfomdatica importante, pelo que é
fundamental que avaliem os seus
sinfomas, e os comuniquem & equipa
de hematologia que os segue,
fazendo uso do preenchimento da
escala MPN10.
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Como se
diagnostica?

O diagnostico de presuncdo baseia-
se nas queixas do doente, no exame
fisico, nos valores do hemograma

e no doseamento sérico da
eritropoietina.

Pelo facto de se fratar de uma
doenca maligna do sangue,

o diagnéstico de Policitemia

Vera estabelece-se através da
comprovacdo de alteracoes
morfoldégicas compativeis ao nivel
da biépsia da medula éssea e/ou
da presenca da mutacdo V617F do
gene JAK2 ou mutacdo exdo 12 do
gene JAK2.

Quaqis as opcoes
de fratamento?

Pelo facto de se tratar de uma O fratamento é adaptado ao doente
doenca crénica, os objetivos € Qo risco que este apresenta de

do tratamento incidem sobre o vir a desenvolver complicacdes da
controlo dos sinfomas e diminuicdo doenca.

do risco de desenvolvimento de .
complicacdes, de forma a garantira ~ ©s doentes de alfo risco possuem
melhor qualidade de vida possivel. idade igual ou superior a 60 anos e/



ou histéria prévia de
evento frombdtico.

Os doentes de baixo
risco séo os doentes
que Ndo possuem
nenhum dos fatores
de risco anteriormente
referidos.

As modalidades

de tratamento
atualmente
disponiveis baseiam-
se na diminuicdo do
hematoécrito para
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valores proximos da normalidade,
diminuicdo da contagem das
plaquetas no caso do doente ter
frombocitemia (contagem plaquetar
elevada) e diminuicdo dos sinfomas
relacionados com a Policitemia Vera.

O tratamento depende da andlise

do risco de cada doente e é sempre

adequado a cada pessoa.

Doentes de baixo risco:

» Flebotomias;

» Acido acetilsalicilico (aspirina),
em baixa dose.

Doentes de alto risco:

» Hidroxiureia;

» Acido acetilsalicilico (aspirina),
em baixa dose.

Tratamento do prurido aguagénico:

» Diminuir frequéncia do duche e
dgua a temperatura morna;

» Antihistaminicos;

» Fototerapia com psoraleno
e luz ultravioleta;

» Interferdo.
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Quais as opcoes
de tratamento?

As modalidades de tratamento
podem ser varias.

1. Acido acetilsalicilico

A administracdo de éacido
acetilsalicilico, em baixa
dose, diminui o risco de
desenvolvimento de eventos
tfrombodticos.

» Pode sentir dor de
estomago ou do peito.

2. Flebotomia: Retirada de
sangue, a partir de uma

Realiza-se de forma regular
com o objetivo de diminuir
o hematdcrito até valores
proximos da normalidade
dentro de semanas.

» Pode sentir cansaco ou
tonturas apés a realizagdo
do procedimento.

» Quando realizadas
por longos periodos,
as flebotomias podem
conduzir a défice de ferro.




3. Anagrelida

A administra¢do oral de anagrelida
diminui a contagem plaquetar.

» Pode sentir inchaco das pernas,
aumento da pressao arterial,
dor de cabeca, tonturas,
vertigens, nduseas e diarreia.

4. Antihistaminicos

A administracdo oral de
antihistaminicos diminui o prurido.

» Pode sentir boca seca, tonturas,
vertigens e sonoléncia. Alguns
antihistaminicos interferem com
a condugdo de veiculos ou
manuseamento de maquinas.

5. Hidroxiureia (agente
citorredutor)

A administracdo oral de hidroxiureia
diminui a producdo de gldbulos
vermelhos, leucdcitos e plaguetas
por parte da medula éssea.

» Pode desenvolver tlceras da
boca, dlceras da pela, rash
(exantema) ou altera¢ao do
paladar.
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6. Inibidores da tirosina-cinase

Indicado em doentes que sdo
intolerantes ou resistentes &
hidroxiureia, e a sua administracdo
oral diminui a producdo de gldébulos
vermelhos, leucocitos e plagquetas
por parte da medula éssea.

» Pode desenvolver nduseas,
vémitos, obstipacdo, diarreia,
alteragao das provas hepdticas,
anemia e contagem plaquetar
baixa.

7. Interferdio alfa /Interferco alfa
peguilado

A administra¢do subcuténea ou
inframuscular de interferdo alfa /
interferdo alfa peguilado diminui a
producdo de glébulos vermelhos,
leucocitos e plaquetas por parte da
medula dsseaq.

» Pode desenvolver sindrome
gripal, confusao, depressado.
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Que complicacoes

podem surgir?

Com os inUmeros tratamentos
existentes na atualidade, o doente
com Policitemia Vera habitualmente
tfem uma esperanca média de vida
semelhante & da populacdo geral,
bem como grande qualidade de
vida e de trabalho.

Os eventos frombdticos sdo as
complicacoes mais frequentes,

no entanto, quando perante
contagens plaquetares muito
elevadas, o risco hemorrdgico pode
sobrepor-se ao risco frombdtico.

A adocdo de estilos de vida
sauddaveis, como a alimentacdo
equilibrada, a pratica de atividade
fisica e areducdo de fatores de
risco cardiovasculares (hipertensdo
arterial, obesidade, tabagismo,
diabetes e hipercolesterolemia),
podem minimizar estas
complicacodes.

Apenas uma pequena
percentagem de doentes
progridem para outras doengas
malignas do sangue.
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. ~ Como viver com
; Policitemia Vera?

Onde posso encontrar
mais informac¢do?
http://mpn10.aeop.pt

» Faca atividade
fisica para
melhorar a

circulagcao
sanguinea e
reduzir o risco
de formagao
de codgulos no

sangue;
» N&o fume; Comunlqug ao seu médico ossm"ren’re
) _ novas queixas gque fenham surgido
» Tenha uma alimentagao apds inicio de fratamento.
saudavel;

Pode sempre contar com a equipa
de Hematologia que o ajudard a
lidar com a doenca e/ou com os

» Evite temperaturas extremas; efeitos secundarios:

» Faca uma adequada
ingestdo de dgua;

> Hidrate a pele e vigie Médico(a) Enfermeiro(a)
quanto a presenca de
feridas.
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