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CONCEITO
A policitemia é definida por um hematócrito (Htc) venoso acima ou igual a 65% (O Htc capilar do RN geralmente é 10% mais elevado que o Htc venoso correspondente). Este ponto de corte 65% foi selecionado com base na observação de que a viscosidade sanguínea aumenta exponencialmente acima deste Hct (é o principal sintoma que ocorre em 47% dos pacientes). É importante que saibamos que policitemia e hiperviscosidade não são termos sinônimos, pois muitos fatores além do hematócrito, como as proteínas plasmáticas, leucócitos, fibrinogênio, plaquetas, pH sanguíneo e deformabilidade dos eritrócitos, pode afetar a viscosidade do sanguínea. 
INCIDÊNCIA
Depende de vários fatores, como porcentagens de gestações de alto risco, da altitude, ligadura do cordão. Ao nível do mar, 2,7% e em altas altitudes, pode chegar até a 5%.

CAUSAS


A) Hiper-transfusão placentária:



- transfusão de gêmeo a gêmeo



- transfusão materno-fetal



- ligação tardia do cordão



   (proposital, partos domiciliares sem assistência)



- ordenha do cordão.


B) Insuficiência placentária:



- PIG



- pós-maturidade



- Toxemia gravídica



- placenta prévia.


C) Problemas endócrinos e metabólicos:



- Hiperplasia da supra-renal congênita



- Tireotoxicose neonatal



- diabetes materno.


D) Causas Diversas:



- Síndrome de Down, trissomia 13 e trissomia 18



- Síndrome de Beckwith - Wedmann

- Drogas: uso materno de propanolol

   As causas em A atuam através de uma transfusão excessiva de hemácias (Fig 2) enquanto as causas em B, C, D atuam através de hipóxia intra- uterina ou eritropoese excessiva          (Fig 1).

   RN de risco
	   -RN de diabéticas*

	   -Restrição  do crescimento intra-uterino

	   -Transfusão gêmeo - a gêmeo (receptor)

	   -Grande transfusão placentária (retardado do ligamento do cordão) aumenta 25 - 30 do volume sanguíneo do RN

	   - Síndrome de Beckwith Wedmann (macrossomia, hipoglicemia, hérnia umbilical, macroglossia)

	   -Asfixia intrauterina ou intraparto aguda (devido à perda hídrica do intravascular para o extra, o extravascular aumenta em conseqüência da vasoconstricção ou devido à transfusão placenta - fetal)


      *A policitemia de filhos de mães diabéticas ocorre em cerca de 13-33% pois a hiperglicemia materna aumenta a eritropoiese fetal através da hiperinsulinemia fetal, hipoxia tecidual e aumento da concentração de eritropoietina.

**A incidência de policitemia nessa população é de 15-33%. Nessas crianças a alta concentração de eritropoIetina no sangue (a hipoxia intrauterina pode ter a causa) é provavelmente a causa do hematócrito elevado.
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    FIGURA 1: Policitemia e hiper- viscosidade. (Patogenia proposta 1)


	FIGURA 2: Policitemia e hiperviscosidade. (Patogenia proposta 2).  


SINAIS / SINTOMAS


Os sintomas estão relacionados com a elevada viscosidade sanguínea (a acidose aumenta a viscosidade sanguínea);  a partir de um Htc de 50%, a viscosidade sanguínea aumenta rapidamente, de modo que um Htc de 60%, a viscosidade sanguínea é de 4 vezes maior que um Htc de 40%. Acima de 60-65%, qualquer aumento de Htc resulta em aumentos exponenciais da viscosidade sanguínea.  A clinica praticamente inclui todos os órgãos de sistema: cianose, insuficiência cardíaca congestiva, sintomas neurológicos em 30%, devido as alterações metabólica e redução do redução do fluxo sanguíneo e cerebral, além de poder estar relacionado a hipoglicemia e hipocalcemia ( (agitação, irritabilidade, nervosismo, letargia, convulsões) apnéia, desconforto respiratório (à hiperviscosidade (reduz o fluxo sanguíneo pulmonar que resulta em hipoxia sistêmica), intolerância alimentar, regurgitação, vômitos ou aumento do aspirado gástrico, várias horas após a alimentação / enterocolite necrosante (esta tem sido maior nos recém-nascidos nos quais foi realização a exsanguíneotransfusão parcial, mais provavelmente pelo uso com plasma  fresco; recentemente de  Alsafadi TR et al  não relataram a ocorrência de enterocolite necrosante em nenhum RN submetido a exsanguíneotrasnfusão parcial), insuficiência renal aguda. Estes RN apresentam, com maior freqüência, hipoglicemia (12-40%), hipocalcemia (1-11%:devido ao aumento dos níveis de peptídeo relacionados ao gene da calcitonina; a hiperviscosidade pode interferir com a habilidade dos rins para converter 25-hidroxivitamina D para os seus metabólitos ativos dihidroxil), hiperbilirrubinemia (30%), trombocitopenia. As possíveis explicações da ocorrência de trombocitopenia (<150.000 mm3) na policitemia (ocorre entre 19 a 51%% e em 9%, trombocitopenia severa-abaixo de 50.000/mm3) são: deficiente produção de plaquetas causada pela hipoxia ou consumo de plaquetas na mircrocirculação, agregação dos eritrócitos que ocorre com altos valores do hematócrito tende a ocupar a região central dos pequenos vasos e as plaquetas são forçadas a fluir para a parede dos vasos, podendo ser lesadas, tornando-se capazes de ativar o mecanismo da coagulação via intrínseco lenta circulação no baço pode possivelmente aumentar o desaparecimento de plaquetas devido ao contato prolongado com os macrófagos, além de provável  o desvio de progenitores hematopoiéticos em direção a eritropoiese em detrimento de outras linhagens).  Importante: assim que os níveis de hemoglobina retornam gradualmente ao normal, nas primeiras semanas de vida, há um aumento recíproco na contagem de plaquetas. 


É importante lembrar que muitos RN são assintomáticos e que têm um débito cardíaco diminuído devido à elevada viscosidade.

TRATAMENTO: tem o objetivo de reduzir o hematócrito e a viscosidade sanguínea, enquanto mantém o volume circulatório
1. RN assintomáticos:

(Hidratação adequada com alimentação precoce, monitorizar glicemia (fita reagente) e a evolução da icterícia, observação do surgimento de sinais e sintomas

              2.  RN sintomáticos: baixar o Htc para 50-55%

Exsanguineotransfusão parcial com soro fisiológico 0,9 % 

( Fórmula: 

Volume = Volemia (Htc achado - desejado)
 

          



       Htc achado




Volemia = 80-90 ml/Kg




EXEMPLO:


RN com 2 Kg - Htc = 70% (sintomático)


Vol. = 200 x (70-55)   =  43 ml



     70

   Controlar Htc 6 h. após (Htc desejado: 50-55%). Uma 2a exsanguíneotransfusão parcial pode estar indicada; técnica: (entrada: Veia; saída: artéria)


A exssanguineotransfusão parcial não melhora o prognóstico a longo prazo. Tem sido mostrado que ela diminui a resistência vascular pulmonar e aumenta o fluxo sanguíneo cerebral. No entanto, não corrige anormalidades neurológicas no período neonatal e não previne disfunção neurológica a longo prazo. Mesmo assim, a maioria dos autores  tem considerado a exsanguíneo transfusão parcial  o tratamento padrão de policitemia para os RN sintomáticos com hematócrito superior a 65% e superior a 75% para os assintomáticos. As complicações são semelhantes as da exssanguíneotransfusão com duas volemias.

Assim, o tratamento da policitemia é controverso. Estudo recente de  Alsafadi TR et al evidenciou, em RN policitêmicos que  a expansão com soro fisiológico (20ml/kg) com aumento da taxa hídrica (10-20mg/kgdia) foi a melhor intervenção para reduzir o hematócrito. Segundo Hopewell B et al, a exsanguineotransfusão parcial, devido a possibilidade de complicações sérias, como enterocolite necrosante,  não deveria ser realizada em pacientes assintomáticos, devido aos seus improváveis benefícios.

 

NOTAS: 

1. Flebotomia não está indicada (agravamento do débito cardíaco, que já está diminuído)

2. Plasma retirado de um doador adulto possui viscosidade mais elevada

     que o do RN; o seu uso pode resultar em aumento da viscosidade  

     plasmática o que poderia, por sua vez, afetar a própria viscosidade  

     sanguínea.



- RN assintomáticos com Htc 70%: infusão de fluidos.

PROGNÓSTICO:

O prognóstico depende muito da causa primária da policitemia e retardo do crescimento intra-uterino tende a ter complicações perinatais, como asfixia, acidose e insuficiência respiratória que podem afetar, independentemente, o prognóstico do bebê. A policitemia pode desempenhar um papel adicional quando o sistema nervoso é afetado. A associação de hipoglicemia e hiper- viscosidade resulta, provavelmente, em piora do prognóstico.

Bibliografia

1. Oski FA, Naiman JI. Policitemia e hiperviscosidade no sangue no período neonatal IN: Oski FN, Niamn JI. Hematologia do RN, 3a edição, São Paulo, Ed. Manoele, pg 90, 1984.
2.  Weinberger MM, Oleinick A. Acute renal failure associated with polycythemia in a neonate. J Pediatr 77:273, 1970
3.  Herson VC, Raye JR, Rowe JC, Philipps AF. Acute renal failure associated with polycythemia in a neonate. J Pediatr 100:137, 1982

4.  Weinberger MM, Oleinick A. Acute renal failure associated with polycythemia in a neonate. J Pediatr 77:273, 1970
5.  Miller M, Cosgriff JM. Hematological abnormalities in newborn infants with Down syndrome. Am J Med Genet 16:173, 1983

6.   Margotto PR. Distúrbios Hematológicos (II): Hemofilia, Distúrbios das plaquetas. Boletim Informativo Pediátrico (BIP)- Brasília, No. 35, 1984

7.   Mimouni F, Miodovnik M, Siddiqi TA, Butler JB, Holroyde J, Tsang RC. Neonatal polycythemia in infants of insulin-dependent diabetic mothers. Obstet Gynecol 68:370, 1986.

8. Bada HS, Korones SB, Pourcyrous M, Wong SP, Wilson III WM, Kolni HV, Ford DL. Asymptomatic syndrome of policythemic hiperviscosity: effecty of parcial plasma exchange-transfusion J Pediatr 120: 579, 1992.

9. Oh W.  Neonatal polycythemya e hyperviscosity. Pediatr Clin North Am 33:523, 1986.
10.  Acunas B, Celtik C, Vatansever U, Karasalihoglu S. Thrombocytopenia: an important indicator for the application of partial exchange transfusion in polycythemic newborn infants?Pediatr Int.42(:343, 2000

11. Rosenkrantz TS. Polycythemia and hyperviscosity in the newborn. Semin Thromb Hemost 29:515, 2003

12. Wernez EJ. Policitemia e hiperviscosidade neonatal. Clin Perinatol 3:695, 1995.5
13. Deempsey EM, Barrington K. Crystalloid or colloid for partial exchange transfusion in neonatal polycythemia: a systematic review and meta-analysis. Acta Pardiatr 94:1650, 2005

14. Wong W, Fok TF et al. Randomized controlled trial: comparison of colloid or crystalloid for partial exchange transfusion for treatment of neonatal polycythemia. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed 77:F115, 1997

15. Sarkar S, Rosenkrantz TS. Neonatal polycythemia and hyperviscosity. Semin Fetal Neonatal Med 13:248, 2008
16. Varella IRS. Policitemia Neonatal. PRORN, Ciclo 6, Módulo 3, 2009
17. Mimouni FB, Merlob P, Dollberg S, Mandel D; Israeli Neonatal Association. Neonatal polycythaemia: critical review and a consensus statement of the Israeli Neonatology Association. Acta Paediatr 100:1290, 2011
18. Hopewell B, Steiner LA, Ehrenkranz RA et al. Partial exchange transfusion for polycythemia hyperviscosity syndrome. Am J Perinatol;28:557, 2011
19. Dempsey EM, Barrington K. Short and long term outcomes following partial exchange transfusion in the polycythaemic newborn: a systematic review. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed. 91:F2, 2006
20. Alsafadi TR, Hashmi SM, Youssef HA et al. Polycythemia in neonatal intensive care unit, risk factors, symptoms, pattern, and management controversy. J Clin Neonatol. 3:93, 2014

21. Vlug RD, Lopriore E, Janssen M, Middeldorp JM, Rath ME, Smits-Wintjens VE. Thrombocytopenia in neonates with polycythemia: incidence, risk factors and clinical outcome.Expert Rev Hematol 8:123, 2015
[image: image1.png]


[image: image2.png]



Volume sanguíneo no recém-nascido


Excede a capacidade vascular fetal


  Acentuada hemoconcentração








Transudação Líquida       Volume de Hemácias  Viscosidade





- Cromossopatia ( Down, Trissomia do 13, Trissomia do 18)**.








