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Resumo

A policitemia vera (PV) é um transtorno mieloproli-
ferativo das células hematopoiéticas, caracterizada por
uma produção anormal e acentuada de eritrócitos, leu-
cócitos e plaquetas. É uma doença rara, com uma inci-
dência de 2,3/100.000 pessoas por ano. Apresentamos
um relato de caso de uma paciente de 45 anos com sin-
tomas, sinais e achados sugestivos de policitemia vera.

Descritores:  1. Policitemia vera.

Abstract

The polycythemia vera is a myeloproliferative dis-
turb from haematopoietic cells characterized by abnor-
mal and overstated production of erythrocytes, leuko-
cytes and platelets. It is a rare disease with an incidence
of 2.3/100.000 people per year. We present a case re-
port of a 45 years old patient with symptoms, signs and
suggestive results of polycythemia vera.

Keywords:  1.Polycythemia vera.
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Introdução

A policitemia vera (PV) é um distúrbio mieloprolife-
rativo monoclonal cuja principal característica fisiopato-
lógica é a hiperplasia das células hematopoiéticas, le-
vando a uma acentuada produção de eritrócitos, leucó-
citos e plaquetas.1, 2

Foi primeiramente descrita por Vaquez em 1892,3 e,
subsequentemente, por Osler em 1903.4 Considerada
uma doença rara, sua incidência é de 2,3/100.000 pes-
soas por ano.5 Embora possa ocorrer em qualquer faixa
etária,5 a idade média dos pacientes é de 60 anos, com
leve predominância do sexo masculino (1,2:1).6 A sobre-
vida média dos pacientes sintomáticos sem tratamento é
de 6-18 meses, enquanto que a daqueles com suporte
adequado pode ser maior de 10 anos.7

A eritrocitose é a manifestação clínica mais proemi-
nente. É causa importante das mais sérias complicações,
como eventos trombóticos e hemorrágicos, capazes de
levar o paciente ao óbito.8

O mecanismo da gênese da trombose é complexo,
incluindo, não apenas hematócrito e contagem de pla-
quetas elevadas, como também: a) interações entre pla-
quetas, leucócitos e derivados celulares, e b) redução de
anticoagulantes endógenos. O estado pró-hemorrágico
é devido à baixa agregação plaquetária e à doença de
von Willebrand adquirida em mais de um terço dos paci-
entes com PV.5

O diagnóstico é confirmado usando-se os critérios
maiores e menores definidos pelo Grupo de Estudo da
Policitemia Vera (PVSG) e pelo Gruppo Italiano Studio
Policitemia (GISP).1

A seguir descrevemos um relato de caso de uma
paciente de 45 anos, branca, feminina, com sintomas,
sinais e achados complementares sugestivos de policite-
mia vera.

Relato de Caso

Paciente do sexo feminino, quarenta e cinco anos,
branca, procurou nosso ambulatório com queixas de dor
articular em membros superiores e inferiores iniciada há
dois anos, acompanhada de fogachos, prurido intenso e
vermelhidão em todo corpo que se agravavam após o
banho, no período menstrual e em exposição solar. Sur-
gimento de manchas eritematosas em traumas leves que
demoravam a cicatrizar. História prévia de infecções de
vias aéreas superiores e pneumonia na infância. Negou
doenças crônicas, tabagismo ou alcoolismo. Sua mãe

faleceu aos 47 anos por leucemia; pai aos 71 anos de
insuficiência renal e diabete melito (DM). Possui três
irmãs menores na faixa dos 30 anos com hipertensão
arterial sistêmica (HAS); um irmão de 40 anos com HAS
e DM.

Ao exame físico, pressão arterial 130x90 mmHg, pulso
radial 76 bpm, respiração 20 mrpm, temperatura axilar
36,3°C. Altura: 1,55 m. Peso: 77,5 kg. IMC: 32,3 (obesi-
dade tipo 1). Epiderme e mucosas hipercoradas, peté-
quias em todo corpo, principalmente em membros infe-
riores e superiores. Baço palpável a 4 cm do rebordo
costal esquerdo (RCE).

Exames complementares evidenciaram: VHS 4 mm,
glicemia 82 mg/dL, cálcio 8,9 mg/dL, colesterol 168 mg/
dL, colesterol HDL 49 mg/dL, triglicerídeos 133 mg/dL,
EQU normal, estradiol 91,27 pg/mL, FSH 6,19 mUI/mL,
LH 4,48 mUI/mL, TSH 4,51 mUI/L, TGO 30 U/L ,TGP
64 U/L, ácido úrico 6,5 mg/dL, creatinina 0,8 mg/dL,
uréia 36 mg/dL. ECG normal. Gasometria arterial mos-
trou saturação de O

2
 de 95,2%.

Hemograma evidenciou aumento do número de he-
mácias, e dos níveis de hemoglobina, hematócrito, pla-
quetas e leucócitos, conforme tabela 1.

A paciente com diagnóstico confirmado vinha em tra-
tamento com AAS 100mg por dia, hidroxizine 25 mg de
12/12 horas, alopurinol 100 mg por dia, e hidroxiuréia
500 mg de 12/12 horas com melhora clínica, sem, entre-
tanto, apresentar normalização laboratorial.

Discussão

Diversos mecanismos têm sido propostos, incluindo
lesão molecular, independência ou hipersensibilidade clo-
nal à eritropoetina, e mutações nos receptores da eritro-
poetina. Embora todas essas alterações ocorram, ne-
nhuma delas é suficientemente válida para explicar es-
pecificamente a fisiopatologia da PV.5

Os pacientes podem apresentar queixas inespecífi-
cas de prurido após o banho, dor em queimação nas ex-
tremidades distais, distúrbios gastrointestinais, fraqueza,
cefaléia e tontura.1

A PV deve ser suspeitada com o aumento dos níveis
de hemoglobina e hematócrito (nível de hemoglobina >18
g/dL em brancos, e >16 g/dL em negros e mulheres;
hematócrito >52% em brancos e >47% em negros e
mulheres).9 A suspeita também recai em pacientes com
trombose de veia porta e esplenomegalia com ou sem
trombocitose.1 Pacientes assintomáticos muitas vezes são
diagnosticados após achados incidentais de níveis ele-
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vados de hemoglobina e hematócrito.1

A ultrassonografia abdominal é essencial a todos os
pacientes para estabelecer a presença ou não de uma
hepatoesplenomegalia, sendo de maior valor diagnóstico
quando clinicamente palpável. As técnicas de cintilogra-
fia demonstraram que dois terços dos pacientes com PV
apresentam esplenomegalia.10

O curso clínico da PV é marcado pelo risco signifi-
cativo de complicações trombóticas, podendo a doença
vir a se tornar uma metaplasia mielóide com mielofibro-
se (MMM) ou uma leucemia mielóide aguda.10 Uma
progressão da PV para MMM, denominada fase spent

da doença, ocorre em aproximadamente 10-15% dos
pacientes dez anos após seu diagnóstico.10 Esta incidên-
cia aumenta para mais de 30% em pacientes que sobre-
vivem após 20 anos de doença.11

O prognóstico é pior nos pacientes com PV que sur-
ge antes dos 50 anos de idade. A história familiar tem
relevância nos casos em que há uma mutação no recep-
tor de eritropoetina, tornando as células progenitoras
hemáticas hiper-responsivas a este hormônio.5

O objetivo do tratamento é prevenir principalmente
eventos trombóticos, os de maior causa de morte,1 e a
transformação da doença em mielofibrótica ou leucêmi-
ca, já que nenhum tratamento específico está disponível.10

O Grupo de Estudo da Policitemia Vera (PVSG) e o
Gruppo Italiano Studio Policitemia (GISP) são dois en-
saios prospectivos que rescindiram o dilema terapêutico
através de dois tratamentos básicos: flebotomia isolada
e flebotomia associada com agentes mielosupressivos.
O hematócrito venoso deve ser corrigido para menos de
45% em homens brancos e para menos de 42% em ne-
gros e mulheres, promovendo uma sobrevida média de
12,6 anos ao paciente.1

Baseado em uma estratificação de risco que consi-
dera idade, presença de trombocitose, contagem de pla-
quetas >1.500 x 109/L, presença de fatores de risco car-
diovasculares e história de trombose, determina-se a te-
rapia inicial.5

O tratamento se constitui de flebotomia para manu-
tenção do Ht <45%, doses baixas de AAS, e controle de
fatores de risco reversíveis (HAS, tabagismo) para trom-
bose. Considera-se terapia citoredutora (hidroxiuréia,
interferon-á) na falha da flebotomia e na esplenomega-
lia progressiva ou sintomática.12 A flebotomia é usada
para diminuir o Ht para níveis normais, reduzindo a mor-
talidade do paciente por causas trombóticas.1 O AAS é
um anti-agregante plaquetário utilizado para reduzir o
risco de trombose.

Novos agentes terapêuticos foram desenvolvidos.
Além da terapia com interferon alfa-2b (Intron A), agen-
tes cujo alvo era o número de plaquetas, (anagrelide) e a
função plaquetária (AAS) estão sendo investigados como
terapias potenciais.1

Neste caso temos uma paciente com quadro de dor
articular, prurido, petéquias e esplenomegalia palpável a
4 cm do rebordo costal direito (RCE). Hb >16 g/dL, Ht
>47%, saturação de oxigênio >92%, esplenomegalia,
contagem plaquetária >400.000/mm3 e contagem de leu-
cócitos >12.000/mm3.

Esta paciente vem em tratamento há 2 anos com
AAS, hidroxiuréia e hidroxizine. Apesar de referir me-
lhora clínica sem complicações, não houve normaliza-
ção dos exames laboratoriais e físico. A paciente ainda
apresenta esplenomegalia e poliglobulia. Conforme os
critérios de tratamento preconizados pela PVSG, flebo-
tomias deveriam ter sido realizadas. Por ser uma paci-
ente com uma doença rara, jovem de 45 anos, acredita-
mos que poderá evoluir para uma complicação mais sé-
ria (trombose e/ou leucemia). Questiona-se a heredita-
riedade da doença da paciente com a da mãe que fale-
ceu com 47 anos por leucemia, já que essa é uma das
complicações mais graves dessa doença.
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Tabela 1 – Evolução dos parâmetros do Hemograma
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