ore causas, sinfomas e

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

O que &?

As células do sangue - glébulos
vermelhos, glébulos brancos e plaquetas
- sdo formadas continuamente na
medula 6ssea. A medula tem células
“mde” que tém a capacidade de
originar estes componentes. Os gldbulos
vermelhos levam o oxigénio a todo o
corpo, os glébulos brancos fazem parte
das defesas do corpo contra infecdes e
outros agentes estranhos ao organismo, e
as plagquetas participam na coagulacdo
do sangue.

A Trombocitemia essencial pertence ao
grupo das neoplasias mieloproliferativas
(NPM): doencas cronicas do sangue,
que acontecem devido ao mau
funcionamento das células “mae”.
Caracteriza-se pela presenca de

um excessivo nimero de plaguetas

no sangue devido a uma producdo
descontrolada de megacariécitos
(células que ddo origem as plaquetas)
na medula ésseq.
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Quais as
causas?

A Trombocitemia essencial ndo é
hereditaria (nGo passa de pais para
filhos), embora existam familias com
maior predisposicdo para a doenga.

Na maioria dos doentes estd
presente uma anomalia genética, a
mutacdo V617F no gene JAK2 (50-
60%). no gene CALR (20-25%) e no
gene MPL (3-5%). A presenca destas
mutacdes pode ser pesquisada no
laboratério a partir de uma amostra
de sangue. A sua presenca confere
um mMaior risco para frombose e

faz parte do estudo das doencas
mieloproliferativas.

A exposicdo a radiacdes ionizantes
ou a substéncias quimicas, como

0 benzeno e o tfolueno, aumentam
a probabilidade de adquirir esta
doenca.




Como se
manifesta?

Geralmente a Trombocitemia
essencial ndo causa sinfomas,
sendo descoberta acidentalmente,
durante arealizacdo de andlises de
rotina, onde se verifica o aumento
do ndmero de plaquetas.

Os sinfomas mais frequentes sdo:
» Parestesias (formigueiros);
» Cefaleias (dor de cabeca);

» Alteracoes da visao (pontos
brilhantes);
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> Hemorragias ou
frombose;

» Fadiga;

> Suores noturnos;
» Solugos;

> Febre;

> Prurido

\ (comichdo);

> Perda de peso;

> Hematomas.

A Trombocitemia essencial € uma
doenca mieloproliferativa em que
os doentes registam uma carga
sinfomatica importante, pelo que é
fundamental que avaliem os seus
sinfomas e os comuniquem a equipa
de Hematologia que os segue,
fazendo uso do preenchimento da
escala MPN10.
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Como se

diagnostica?

Cada ano sdo diagnosticados
0,6-2,5 casos por 100.000
habitantes, pelo que é
considerada uma doenca
rara.

Normalmente é diagnosticada
em pessoas adultas com mais
de 60 anos, mas existem 15%
de pessoas diagnosticadas
abaixo dos 40 anos. E
ligeiramente mais frequente
em mulheres.

O hemograma (andlise em

que sdo contados os diversos
componentes celulares do
sangue) € o primeiro exame

em gue se constata algo

de errado no organismo. Os
resultados revelam um aumento
do ndmero de plaquetas, sendo o
normal entre 175 mil/ul a 400 mil/ul.

Apds se excluir outras causas do
aumento do ndmero de plaquetas,
pode ser efetfuado o estudo de
citogenética, realizado a partir do
sangue e/ou medula 6sseq, que
pesquisa a presenca de mutacoes
no gene JAK2.

Os exames da medula éssea, como
o mielograma (andlise do sangue
da medula 6sseq) e a biopsia dssea
(andlise de um fragmento de 0sso
extraido por puncdo/“picada” na
crista iliaca), confirmam o aumento
do ndmero de plaquetas e seus
precursores.

)j
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Quais as opcoes
de tratamento?

Os tratamentos da Trombocitemia
essencial destinam-se a diminuir o
risco de complicagcdes, como sejam
hemorragias ou fromboses.

Doentes de baixo risco: Significa
que a probabilidade de ter
complicacodes € pequena. Ha
aumento do ndmero de plaguetas
mas Ndo ha sinftomas nem fatores de
risco, e a maioria das pessoas NAo
necessita de fratamento, ficando
apenas em vigildncia.

Doentes de risco

intermédio: Neste caso hd
maior probabilidade de ter
complicagcdes. Sao geralmente
pessoas entre 40-60 anos, que
referenciam alguns sinfomas
mas sem fatores de risco.
Poderd ser iniciado tratamento.

Doentes de alto risco: Neste
grupo, é indicado iniciar logo
tratamento. Aqui estdo as
pessoas com mais de 60 anos,
que apresentam antecedentes
de trombose e/ou hemorragias,
hipertensdo arterial, diabetes,
obesidade, contagem de
plaquetas elevadas e os
fumadores.
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Quais as opcoes
de tratamento?

Existem varios medicamentos
usados para o tratamento de
Trombocitemia essencial:

1. Acido acetilsalicilico
(em baixa dose)

Prescrito para doentes com

risco reduzido de tfrombose.
Impede a formacdo dos frombos
(agregacdo plaquetdaria) e pode
associar-se a outros farmacos.

No caso de existirem outras
patologias associadas,

podem ser prescritos outros
antiagregantes plaguetares ou
até mesmo anficoagulantes
orais.

2. Hidroxicarbamida

Tratamento oral citoredutor
considerado como primeira
linha de tratamento para
Trombocitemia essencial em
doentes com mais de 60 anos.
Reduz o nimero de plaquetas
em vdarias semanas. Pode
aumentar a fadiga (porque




fambém reduz

a contagem de
glébulos vermelhos),
provocar alteracoes
gastrointestinais,
como diarreia

ou obstipacado,

e pode provocar
alteracdes na

pele, pelo que se
recomendad O uso
de protetor solar e
evitar exposicdo
prolongada ao sol.

Farmaco oral que
reduz o ndmero
de plagquetas ao
inibir a formacdo
de megacariécitos e que tem efeito
antiagregante. E habitualmente
prescrito quando a hidroxiureia ndo
é eficaz ou o doente ¢é intolerante &
mesma. Os efeitos secunddrios mais
frequentes sdo diarreia, cefaleiq,
refencdo de liquidos e palpitacoes,
pelo que pode estar contraindicado
em doentes com algum problema
cardiaco.
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Medicamento que se administra
através de injecdo subcutdnea ou
intramuscular. E outro farmaco que
reduz a contagem de plaguetas.
Normalmente prescrito a doentes
com gravidez de risco. Esta
contraindicado para doentes com
problemas de tiroide e psiquidtricos.
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As principais complicacdes
da Trombocitemia
essencial sao os acidentes
fromboembdlicos,
nomeadamente, acidente
vascular cerebral, acidente
isquémico fransitério e
frombose dos membros.

Apenas 5-10% dos

doentes desenvolvem
mielofibrose (outra neoplasia
mieloproliferativa cronica),

e em 2-5% dos doentes, a
Trombocitemia essencial pode
evoluir para uma leucemia
aguda.



essencmll

Todos os doentes,
independentemente
do tratamento
farmacoldgico
prescrito, devem
adotar hébitos de
vida sauddaveis,

que incluam dieta
adequada, prética
de exercicio fisico
moderado (evitar

o sedentarismo),
desabituacdo alcodlica e tabagica
e maior confrolo da tensdo arterial,
colesterol e diabetes, para minimizar
o risco de desenvolvimento de
complicacdes tfrombdticas.

A cronicidade da Trombocitemia
essencial (apesar do curso
geralmente benigno) fem
necessidade de controlo, avaliacdo
clinica e analitica regular, podendo
causar angustia no doente.
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j Como viver com
g [rombocitemia

O seu médico assistente pode
solicitar acompanhamento
psicolégico e psiquidtrico, se ambos
acharem conveniente. Pode contar
e contactar a sua equipa de
Hematologia.

Médico(a) Enfermeiro(a)
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