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Introdugéo

A sindrome Policitemia e Hiperviscosidade (SPH)
apesar de muito estudada e referida na literatura nas
ultimas décadas, permanece um “velho problema”,
colocando frequentemente incertezas no diagnéstico e
atitudeterapéutica. Geralmente cursacomsintomatologia
heterogénea e nado especifica; no entanto, nalguns
casos, podem ocorrer consequéncias clinicas graves
quer imediatas quer a longo prazo.
O feto adapta-se ao ambiente intra-uterino relativamente
hipoxico aumentando a eritropoiese (1, 2). Define-
se policitemia (ou eritrocitose) como um aumento da
massa eritrocitaria superior a dois desvios padréo acima
do valor normal para a idade (2). Assim, para o recém-
nascido (RN) de termo, os limites superiores do normal
sdo uma hemoglobina de 20 g/dl e um hematécrito de
65% (3).

Policitemia e Hiperviscosidade

Policitemia e hiperviscosidade ndo sao sinénimos,
existindo relagdo entre o valor do hematécrito e a
viscosidade sanguinea. Nemtodos os RN com policitemia
apresentam cinética anormal do fluxo sanguineo, isto
€, hiperviscosidade. Por outro lado, cerca de 23% dos
RN com hematécrito venoso entre os 60% e os 64%
mostraram hiperviscosidade in vitro, devido a outros
factores. (4)

Diagnéstico da SPH - Devido a forte associa¢do
entre policitemia e hiperviscosidade, o diagnostico da
SPH ¢é feito quando se combinam sinais clinicos com
hematécrito venoso superior a 65%. (3)

Hiperviscosidade - Trés factores principais
determinam a viscosidade do sangue: hematocrito;
deformabilidade dos glébulos rubros e viscosidade
plasmatica (este Uultimo determinado por factores
endoteliais, plaquetas, lipideos e proteinas plasmaticas,
das quais, o fibrinogénio e os principais dimeros
resultantes do seu metabolismo sdo de maior
importancia). (5)

A policitemia é a principal causa de hiperviscosidade.
A viscosidade sanguinea aumenta com o valor do
hematocrito, registando-se uma relagéo quase linear até
ao valor de 65%, e, exponencial acima desse valor. (6)

Aviscosidade do sangue traduz uma relagéo entre as
forgas de atrito existentes entre as particulas circulantes
e a velocidade do fluxo sanguineo num determinado

raio. A viscosidade aumenta a medida que diminui o raio.
Na microcirculagéo o fluxo pode mesmo cessar quando
o hematécrito ultrapassa os 65%. Quando a circulagao
diminui a ponto de originar disfungdo organica com
sinais clinicos, surge a SPH. (4)

Policitemia — Define-se como hematocrito venoso
periférico superior a 65%, apesar de sinais raramente
ocorrerem com valores de hematocrito inferior a
70%.(4)

Pode ocorrer como resultado de um aumento do
numero de eritrocitos, diminuicdo do volume plasmatico,
ou ambos.

Nas primeiras horas e dias de vida, ocorrem
alteragdes significativas no hematocrito, bem como na
concentragdo de hemoglobina e numero de eritrocitos
(tabela 1). (7)

si’;%gg? D1 D3 | D7 | D14
Htc (%) 53 58 | 55 | 54 | 52
GR (10%7p1) 5,2 58 | 56 | 52 | 51
Hemoglobina (g/dI) 16,8 184 | 17,8 | 17,0 | 168
MCV (fl) 108 108 | 99 | 98 | 9
MCH (pg) 34 35 | 33 | 33 | 32
MCHC (g/dI) 31,7 32,5 | 33,0 | 330 33,0

Tabela 1 - Valores hematolégicos médios no RN de termo.

Legenda: D — dia de vida; GR — glébulos rubros; Htc — hematdcrito; MCV — volume globular
médio; MCH — hemoglobina globular média; MCHC — concentragdo de hemoglobina globular
média; RN - recém-nascido.

O hematécrito atinge o pico pelas duas horas de vida
(com limite superior normal de 65%), por transudagéo
de liquido para fora do espaco intravascular diminuindo
depois progressivamente.(8, 9)

Nao dispondo as unidades de Neonatologia de
instrumentos destinados a medicdo da viscosidade
sanguinea  (viscosimetro), o  diagnéstico de
hiperviscosidade é efectuado pela combinagdo de
sinais clinicos sugestivos e um valor de hematécrito
anormalmente elevado.(4)

O hematdcrito _capilar obtido por microcentrifugagao,
habitualmente efectuado nas enfermarias ou unidades

de Neonatologia, ndo permite fazer o diagndstico
de polcitemia. O seu valor varia com a espessura do
tecido subcuténeo, com alteragdes do fluxo sanguineo
periférico (no RN doente e/ou com vasoconstricao
periférica o valor do hematocrito capilar diminui) e com



a retengédo de plasma no centrifugado. No entanto, a
sua determinagéo utiliza pequenas amostras de sangue
e é de facil execugao, constituindo um bom método de
rastreio de policitemia. (10, 11)

Existe correlacdao entre o hematdcrito venoso
periférico e o hematocrito capilar. O valor do hematocrito
venoso periférico € inferior ao capilar (7, 10, 11) com
diferengas que oscilam entre 5 a 15% (12). Quando o
valor do hematdcrito capilar é igual ou superior a
70%, deve ser efectuado um hematdcrito venoso
periférico.

O hematdcrito venoso periférico determinado

em analisador hematolégico automatizado (método
de Coulter), habitualmente existente no laboratério do

hospital, apresenta valores significativamente inferiores
aos encontrados por microcentrifugacao. Este método
calcula electronicamente o volume da massa eritrocitaria
a partir do volume globular médio e niumero de eritrécitos
por microlitro (7). Devido a menor deformabilidade
do eritrocito fetal o calculo do volume globular médio
torna-se incorrecto (13). No entanto, a evolugdo dos
autoanalisadores, desde 1987, permitiu a melhoria do
diagnostico de policitemia, sendo este o0 método mais
utilizado na practica.

Segundo os trabalhos de Villalta e colaboradores,
verificou-se uma melhor correlagdo entre o hematdcrito
venoso periférico superior a 65% determinado por
microcentrifugacdo e hiperviscosidade sanguinea,
que quando determinado em analisador hematologico
automatizado (10, 14). Nas unidades equipadas com
aparelho de centrifugagéo o diagnoéstico de policitemia
deve ser feito por avaliagao do hematécrito venoso

periférico por microcentrifugacao.
Incidéncia

A policitemia é rara antes das 34 semanas e nao
se encontra hiperviscosidade sanguinea (existem
diferencas nas proteinas plasmaticas, nomeadamente no
fibrinogénio), pelo que ndo tem indicagéo o tratamento,
mesmo com hematocritos superiores a 65% (15). A
policitemia tem uma incidéncia que varia de 0,4% (em
RN de termo) a 12% (em RN de risco). (16)

Criangas com atraso de crescimento intra-uterino,
macrossomaticas, que sofreram hip6xia intra-uterina
ou asfixia perinatal e filhos de mé&es com diabetes
gestacional sdo mais efectados, provavelmente
porque a hipdxia intra-uterina estimula a produgéo de
eritropoietina. As criangas com crescimento adequado
e sem hipoxia perinatal apresentam policitemia
provavelmente secundaria a excessiva transfusao
placentaria durante o trabalho de parto, habitualmente
por atraso na laqueagao do corddo umbilical. (16)

Etiologia

A eritropoietina ndo atravessa a placenta humana
(4). A policitemia primaria & causada pela produgéo

144

Consensos em Neonatologia

aumentada de eritropoietina e globulos rubros. A
policitemia secundaria indica transferéncia de glébulos
rubros para o feto (in utero ou durante o nascimento),
ou diminuicdo do volume de plasma. Na tabela 2 estédo
representadas as principais causas de policitemia
primaria e secundaria.

CAUSAS DE POLICITEMIA PRIMARIA

1. hipoxia intra-uterina: insuficiéncia placentaria; atraso de
crescimento intra-uterino; pré-eclampsia; hipertenséo arterial
materna; cardiopatia materna; tabagismo materno; diabetes
materna insulinodependente

2. tireotoxicose neonatal

3. hipotiréidismo congénito

4. hiperplasia suprarrenal congénita

5. elevada altitude

6. anomalias cromossémicas (ex: trissomias 21, 18 e 13)

7. hiperplasia visceral (S. Beckwith Wiedemann)

CAUSAS DE POLICITEMIA SECUNDARIA

1. atraso na laqueagéo do corddo umbilical (a)

2. transfusao feto-fetal (b)

3. transfusdo materno-fetal

4. asfixia perinatal

5. desidratagao (c)

Tabela 2 — Principais causas de policitemia neonatal.

(@) H& um aumento do hematécrito de cerca de
30% na laqueacgéo tardia (entre 30seg. e 3 min., sendo
recomendada aos 30-40 segundos colocando o RN ao
nivel do canal do parto).(4)

(b) Diferencas de mais de 5g/dl no valor da Hb
entre os dois RN. Existe SPH em cerca de 75% dos
receptores.(12)

(c) A desidratagdo €, na maioria das vezes,
iatrogénica, por baixo suprimento hidrico e/ou perda
excessiva de liquidos, geralmente ap0Os as primeiras 48
horas de vida em criangas com perda de peso superior a
10% do peso a nascenga, diminui¢cdo do débito urinario,
densidade urinaria elevada (>1015) e frequentemente
com hipernatremia.

Clinica

A policitemia pode ser assintomatica ou cursar com
sinais agudos e/ou sequelas tardias.

Os sinais clinicos surgem habitualmente pelas 6
horas de vida.

Correlacionam-se mais com a hiperviscosidade que
com o valor do hematdcrito e por vezes sao secundarios
a alteragdes metabolicas como a hipoglicemia e
hipocalcemia (17).

Os sinais clinicos mais frequentes sdo os cardio-
respiratorios e os neurolégicos. Sinais clinicos subtis
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(como letargia e ligeira taquipneia) ocorrem em mais de
50% dos doentes (18).

Mais de 20% apresentam alteracdes laboratoriais como
hiperbilirrubinemia (por aumento da destrui¢ao eritrocitaria),
hipoglicemia (por maior consumo no metabolismo
eritrocitario) e hipocalcemia (por maior consumo no
processo de coagulagédo na microcirculagéo) (19).

Nos casos graves (hematocrito =2 75%) a crianga
apresenta rubiose (vermelha e n&o cianoética). Nos RN
de mée diabética coexistem policitemia e diminui¢édo
dos factores antagonistas da coagulagdo, aumentando
o risco de trombose nos grandes vasos.

Sistema Nervoso Central: letargia, hipotonia, alteragdes da sucgéo,
irritabilidade, trémulo, convulsées, hemorragia intracraniana,
alteragdes neurolégicas permanentes e tardias.

Cardio-respiratérios:  taquipneia,  acrocianose, taquicardia,
hipertensdo arterial, cardiomegalia (50% dos casos), congestao
vascular pulmonar, derrame pleural.

Renais: alteragbes da taxa de filtragdo glomerular, alteragdes do
sedimento urinario (hematuria, proteindria).

Gastrintestinais: intolerancia alimentar (61% dos casos), enterocolite
necrosante.

Hematol6gicos e coagulacdo: trombocitopenia (20 a 30% dos
casos), aumento do consumo do fibrinogénio, alteragéo da sintese
de prostaglandinas, trombose.

Alteracdes metabdlicas: hiperbilirrubinemia, hipoglicemia (12 a
40%), hipocalcemia (1 a 11%), hipomagnesemia.

Tabela 3 - Sinais clinicos e alterages laboratoriais associados a
SPH.

Complicagbes e Sequelas

sequelas neuroldgicas
insuficiéncia cardiaca congestiva
enfarte testicular

priapismo

retinopatia

enterocolite necrosante

ileus

insuficiéncia renal aguda
trombose da veia renal

Tabela 4 — Complicagdes e sequelas descritas na SPH.

O aspecto mais importante € a possibilidade de
ocorrerem lesbes irreversiveis do sistema nervoso
central. Diplegia espastica, hemiparésia e atraso
no desenvolvimento psicomotor ocorreram em 38%
dos afectados, contra 11% no grupo controle (20).
Outros factores perinatais poderdo contribuir para o
aparecimento de sequelas neurolégicas. E importante
ter em atencdo que em grande numero de casos de
RN com SPH existem outros factores de risco, como

os associados a ACIU, macrossomia, hipoxia perinatal,
entre outros, que podem ser 0s responsaveis pelas
consequéncias observadas a longo prazo nalgumas
criangas, tornando-se dificil saber qual o contributo da
SPH.

Policitemia assintomatica no periodo neonatal parece
ndo estar associada a sequelas neurolégicas (21).
Por esse motivo, a maioria dos autores ndao considera
indicada a exsanguineo-transfusdo parcial (ETP)
preventiva, reservando-a para os casos sintomaticos
(21). E de salientar também o facto de a execugéo de
ETP por cateter venoso umbilical ndo ser isenta de
riscos, nomeadamente a ocorréncia de enterocolite
necrosante (22).

Abordagem do Doente
Exame clinico

E importante excluir a existéncia de sinais de
desidratacdo que surge habitualmente apds as
primeiras 48 horas de vida enquanto a SPH surge
no primeiro dia de vida. Pelo contrario € importante
detectar os sinais de “verdadeira” policitemia, como
plétora, sinais cardiopulmonares e neuroldgicos.
Torna-se dificil poder atribuir com certeza os sinais
clinicos encontrados a SPH, uma vez que a maioria
dos RN apresentam frequentemente outros factores
de risco, como ACIU, macrossomia, hipdxia perinatal,
hipoglicemia, hipocalcemia ou outros factores perinatais
aparentemente n&o relacionados, como prematuridade,
taquipneia transitoria, parto traumatico entre outros.

Deve ser feita uma avaliagdo do hematocrito
capilar:

- no RN de risco (tabela 2) nas primeiras seis a oito
horas de vida se ndo houver hemograma prévio;

- em qualquer RN com sinais clinicos sugestivos
de policitemia.

Se hematécrito capilar = 70%, efectuar
hematoécrito venoso periférico (se possivel por
microcentrifugacgao).

Policitemia: hematdcrito venoso > 65%

Nos RN com policitemia deve ser feita avaliagcado
laboratorial, incluindo: glicose, bilirrubina total, calcio,
ureia e sodio séricos (aumentam na desidratagdo),
gases do sangue, contagem de plaquetas e densidade
urinaria.

Na presenca de alteragbes neurologicas - efectuar
ecografia transfontanelar.

Na presenca de sinais cardio-respiratorios - efectuar
radiografia de térax.
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Tratamento

1. Medidas gerais de suporte

- Hidratacdo adequada aumentando o suprimento
hidrico, oral ou endovenoso, em 20 a 40 ml/Kg/dia
(mais importante nos ACIU e desidratacdo). Controlar
0 hematécrito apos 6 horas.

- Correcgao de alteragdes metabdlicas.

- Correcgao de hipoxia.

- Fototerapia “precoce”.

- Pausa alimentar em caso de sinais gastrintestinais
(reiniciar com leite materno).

2. Exsanguino-transfuséo parcial

a) Efectuar se:
- hematécrito venoso > 65% em RN sintomatico.
- hematécrito venoso > 75% em RN assinto-
matico.

Se RN assintomatico com hematoécrito venoso
entre 70 e 75%, ponderar caso a caso, valorizando
também outros factores de risco para complicagdes,
sobretudo neuroldgicas.

b) Objectivos:
- Diminuir o valor do hematécrito para cerca dos
55% - 60%.
- Diminuir a congestao pulmonar.
- Normalizar a taxa de filtragdo glomerular.
- Diminuir a taxa de utilizagao da glicose.
- Normalizar a velocidade do fluxo sanguineo
cerebral.

c) Método

* O volume reposto na ETP calcula-se pela seguinte
férmula:

Volume (ml) =

[(Htc observado — Htc desejado) / Htc observado] x volume de sangue

O volume de sangue no RN é de 80 a 100 ml/Kg.

* Os fluidos utilizados na ETP tém sido solutos
coldides, como o plasma fresco congelado (PFC) e a
albumina a 5%, e produtos cristaléides, como o soro
fisioldgico (SF) e o Lactato de Ringer, com resultados
sobreponiveis. (4)

As solugbes coloides apresentam um efeito de
hemodiluigdo mais sustentado que os cristal6ides,
por se manterem mais tempo no espaco intravascular,
uma vez que possuem maior pressao oncotica. No
entanto, associam-se ao risco de transmisséo de
infeccbes e, na crianga doente, a sua extravaséo
para o espaco extravascular pode resultar em edema
intersticial e pulmonar (devem ser evitados nos RN
com asfixia que apresentam maior permeabilidade
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capilar). A albumina a 5% é considerada um
derivado seguro, o principal inconveniente é o prego.
Por outro lado o PFC devido ao seu alto contetdo
em fibrinogénio, ndo apresenta vantagens quando se
pretende diminuir a viscosidade sanguinea (sendo
contra-indicado por alguns autores).

Por estes motivos, actualmente, a maioria
dos autores prefere os solutos cristaléides,
nomeadamente o Soro Fisiolégico, que é também
o mais barato. (21)

A albumina a 5%, por apresentar efeito
hemodiluidor mais sustentado é também uma
boa opcgao.

* Controlar valor do Htc seriadamente ap6s a ETP.

O RN sintomatico devido ao risco de sequelas
neurologicas, deve ter seguimento e avaliagao
seriada do desenvolvimento psicomotor.
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