PROTOCOLOS DE ENCAMINHAMENTO PARA HEMATOLOGIA PEDIATRICA

O protocolo de hematologia — pacientes pediatricos — sera publicado ad referendum, conforme

resolucdo CIB/RS 764/2014.

Os motivos de encaminhamento selecionados sdo os mais prevalentes para a especialidade
Hematologia Pedidtrica. Ressaltamos que outras situagdes clinicas ou mesmo achados na histéria e no
exame fisico dos pacientes podem justificar a necessidade de encaminhamento e podem ndo estar
contempladas nos protocolos. Solicitamos que todas as informacgdes consideradas relevantes sejam

relatadas.

As informacdes do conteudo descritivo minimo devem ser suficientes para caracterizar a

indicacdo do encaminhamento e sua prioridade, além de contemplar a utilizacdo dos recursos locais

para avaliacdo e tratamento do caso.

Pacientes com citopenias graves (avaliadas inicialmente, quando necessario, em servicos de

emergéncia com hematologista), leucocitose grave ou linfonodomegalia/esplenomegalia com

suspeita de linfoma devem ter preferéncia no encaminhamento ao hematologista pediatrico, quando

comparados com outras condicoes clinicas previstas nestes protocolos.

Algumas condig¢des de salide mais comuns que necessitam encaminhamento para servigos de
urgéncia/emergéncia sdo contempladas nestes protocolos. Entretanto, ressaltamos que existem muitas
outras condi¢des que ndo foram contempladas. E responsabilidade do médico assistente tomar a

decisdo e orientar o encaminhamento para o servigo apropriado, conforme sua avalia¢do.

Atencao: oriente o paciente para que leve, na primeira consulta ao servico especializado, o
documento de referéncia com as informagdes clinicas e o motivo do encaminhamento, as receitas dos

medicamentos que esta utilizando e os exames complementares realizados recentemente.
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Protocolo 1 - Anemia

Atencdo: ndo hd indicacdo de encaminhar ao servico especializado criangas com traco falciforme ou com
traco talassémico alfa ou com talassemia beta menor (trago talassémico beta). Essas criancas podem seguir
acompanhamento na APS com orientagdes aos pais sobre a sua condi¢do genética.

Valores de referéncia para anemia conforme idade sdo encontrados no quadro 1.

Condigdes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para servigo de urgéncia/ emergéncia
pediatrica (preferencialmente com hematologista):

e anemia sintomatica (dispneia, taquicardia, hipotensdo) e/ou instabilidade hemodinamica; ou

e doenca falciforme com crise algica ou outras complica¢des (quadro 2); ou

e presenca de anemia e critérios de gravidade para citopenias (quadro 3).

Condigoes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para hematologia pediatrica:

e suspeita ou diagndstico de doenca falciforme (quadro 4.1 e quadro 4.2); ou

e suspeita ou diagndstico de talassemia (quadro 4.1); ou

e suspeita ou diagnéstico de outras anemias hemoliticas congénitas ou adquiridas (quadros 4.1, quadro
4.2 e quadro 5); ou

e anemia por causa desconhecida apds investigacdo inconclusiva na APS (figura 1 e quadro 1); ou

e anemia sem resposta ao tratamento clinico instituido na APS (se anemia ferropriva, consultar quadro
6).

Conteuido descritivo minimo que o encaminhamento deve ter:

1) sinais e sintomas;

2) resultado de hemograma completo (descrever hematoscopia, se presente) e numero de plaquetas,
com data;

3) se suspeita ou diagnostico de hemoglobinopatias, descreva resultado de eletroforese de hemoglobina
ou teste do pezinho;

4) exames complementares realizados na investigacdo de anemia conforme VCM (figura 1);

5) tratamento prévio e atual para anemia (medicamentos usados com dose e posologia);

6) numero da teleconsultoria, se caso discutido com TelessaudeRS-UFRGS.
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Protocolo 2 - Hemoglobinopatias

Atencdo: ndo ha indicagdo de encaminhar ao servigo especializado criangas com trago falciforme ou com
trago talassémico alfa ou com talassemia beta menor (trago talassémico beta). Essas criangas podem seguir
acompanhamento na APS com orientagdes sobre a sua condigdo genética.

Condigdes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para servico de urgéncia/emergéncia
pediatrica (preferencialmente com hematologista):

e doenca falciforme com crise algica ou outras complicacGes (quadro 2).

Condigoes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para hematologia pediatrica:

e suspeita ou diagndstico de anemia hemolitica hereditaria (anemia falciforme, talassemias,
esferocitose, eliptocitose, estomatocitose, hemoglobinopatias C, E ou D, entre outras); ou
e alteracdo na eletroforese de hemoglobina que nao trago falciforme ou talassémico (quadros 4.1 e 4.2).

Conteudo descritivo minimo que o encaminhamento deve ter:

1) sinais e sintomas;

2) resultado de hemograma completo (descrever hematoscopia se presente) e nimero de plaquetas,
com data;

3) resultado da eletroforese de hemoglobina ou teste do pezinho (se realizado);

4) numero da teleconsultoria, se caso discutido com TelessaudeRS-UFRGS
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Protocolo 3 - Trombocitopenia

Condigdes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para servico de urgéncia/emergéncia
pediatrica (preferencialmente com hematologista):

crianca com trombocitopenia (< 20 mil plaquetas por mm?3) e manifestacdo hemorragica (petéquias,
hematomas, sangramentos cutdaneo-mucosos); ou

crianca assintomatica e valor de plaquetas inferior a 10 mil céls/mm3; ou

presenca de trombocitopenia e critérios de gravidade para citopenias (quadro 3).

Condigoes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para hematologia pediatrica:

trombocitopenia confirmada com contagem de plaquetas < 50 mil céls/mm3 em pacientes
assintomaticos; ou

trombocitopenia persistente ( < 150 mil céls/mm3) apds exclusdo de pseudoplaquetopenia® e causas
secunddrias na APS (quadro 7).

Conteudo descritivo minimo que o encaminhamento deve ter:

1)

sinais e sintomas (descrever manifestac6es hemorragicas atuais e prévias, sintomas constitucionais e
exame fisico completo: presenca de linfonodomegalia ou esplenomegalia ou outras alteracdes
relevantes detectadas no exame fisico);

resultado de hemograma completo (descrever hematoscopia se presente) e nimero de plaguetas (se
crianga com trombocitopenia isolada persistente sem critérios de gravidade, descreva dois resultados
de hemograma e plaquetas com intervalo minimo de 1 més entre os exames), com data. Descrever,
se disponivel, o volume plaquetario médio (VPM);

resultado de exames complementares na investiga¢do de causas secunddrias em criangas sem critérios
de gravidade (quadro 7), com data;

resultado de ecografia abdominal, com data (se realizada);

apresenta comorbidades ndo hematoldgicas que podem cursar com trombocitopenia (sim ou ndo). Se
sim, quais;

descreva todos os medicamentos em uso;

numero da teleconsultoria, se caso discutido com TelessaudeRS-UFRGS.

1 pseudoplaguetopenia pode ocorrer em até 0,1% da populagdo. Em pacientes com trombocitopenia isolada sem critérios de
gravidade, sugere-se repetir o exame solicitando nova coleta em citrato ou contagem de plaquetas em lamina (contagem de
Fonio) ou em camara de Newbauer.
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Protocolo 4 - Leucopenia/neutropenia

Atencdo: Para auxilio no diagnéstico e investigagdo, consultar o quadro 8 (valor de referéncia de leucécitos

em criangas — na auséncia de referéncia laboratorial) e quadro 9 (investigagdo de leucopenia)

Condigdes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para servico de urgéncia/emergéncia
pediatrica (preferencialmente com hematologista):

leucopenia e critérios de gravidade para citopenias (quadro 3).

Condigoes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para hematologia pediatrica:

leucopenia persistente apds exclusdo de causas secunddrias na APS (quadros 8 e 9).

Conteudo descritivo minimo que o encaminhamento deve ter:

1)

2)

3)

4)
5)
6)

sinais e sintomas (descrever exame fisico abdominal, presenca de linfonodomegalias, sintomas
constitucionais ou outras alteragdes relevantes no exame fisico);

resultado de hemograma completo (descrever hematoscopia se presente) e nimero de plaguetas (se
crianca com leucopenia sem critérios de gravidade, descreva dois resultados de hemograma e
plaguetas com intervalo minimo de 8 semanas entre os exames), com data;

resultado de exames complementares na investigacdo de causas secunddrias em criangas sem critérios
de gravidade: sorologias virais (hepatites, HIV, EBV, CMV, HSV), FAN e vitamina B12;

resultado de ecografia abdominal, com data (se realizada);

medicamentos em uso (com dose e posologia);

numero da teleconsultoria, se caso discutido com TelessaudeRS-UFRGS.
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Protocolo 5 - Bicitopenia/pancitopenia

Condigdes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para servico de urgéncia/emergéncia
pediatrica (preferencialmente com hematologista):

e citopenias e manifestacdes clinicas suspeitas de leucemia aguda (como fadiga generalizada, fraqueza,
palidez, equimose, petéquias, sangramentos, infec¢cdes recorrentes); ou
e citopenias em criangca com linfonodomegalia e esplenomegalia ndo explicada por quadro infeccioso
agudo; ou
e presenca de blastos ou promieldcitos no sangue periférico; ou
e Dbicitopenia/pancitopenia com altera¢cdes hematoldgicas graves, como:
e Hemoglobina <7 g/dL; e/ou
e Neutrofilos < 500 céls/uL; efou
e Plaquetas < 50 mil céls/mm3.

Condigoes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para hematologia pediatrica:

e citopenias, sem critérios de gravidade, apds exclusdo de causas secundarias comuns na APS (quadros
7,9 e figura 1).

Conteuido descritivo minimo que o encaminhamento deve ter:

1) sinais e sintomas (descrever sintomas constitucionais, exame fisico abdominal, presenca de
linfonodomegalias e outras alteracdes relevantes no exame fisico);

2) resultado de hemograma completo (descrever hematoscopia se presente) e nimero de plaquetas,
com data;

3) resultado de exames, com data, realizados para excluir causas secunddrias em criangas sem critérios
de gravidade. Na auséncia de suspeita clinica para direcionar investigacdo descreva: sorologias virais
(HIV, CMV, EBV, hepatites, HSV), dosagem de vitamina B12 e folato, provas hepaticas;

4) resultado de ecografia abdominal, com data (se realizada);

5) medicamentos em uso;

6) numero da teleconsultoria, se caso discutido com TelessalideRS-UFRGS.
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Protocolo 6 - Leucocitose/eosinofilia

Atencdo: Para valores de referéncia, consultar o quadro 8 (na auséncia de referéncia laboratorial).

Condigdes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para servico de urgéncia/emergéncia
pediatrica (preferencialmente com hematologista):

leucocitose e manifestagdes clinicas suspeitas de leucemia aguda (como fadiga generalizada, fraqueza,
palidez, equimose, petéquias, sangramentos, infec¢des recorrentes); ou

presenca de blastos e promieldcitos no sangue periférico; ou

sinais ou sintomas de leucostase (como sintomas respiratdrios ou neurolégicos em criangas com
leucdcitos superiores a 50 mil céls/mm?3); ou

hiperleucocitose macica (leucdcitos com valores superiores a 100 mil céls/mm?3).

Condigoes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para hematologia pediatrica:

leucocitose macica (acima de 50 mil/mm?3), sem causa infecciosa aparente e auséncia de critérios de
gravidade que indiquem avaliacdo emergencial; ou

leucocitose persistente apds exclusdo de causas secunddrias, como quadros infecciosos e uso de
medicamentos (corticoesterdides, litio, carbamazepina, beta agonistas); ou

eosinofilia persistente (>1.500 céls/mm? ), confirmada em 2 hemogramas, sem causa identificada apds
investigacdo inicial na APS (quadro 10); ou

eosinofilia (>500 céls/mm?3) com sintomas ou sinais de lesdo em 6rgdo alvo.

Conteudo descritivo minimo que o encaminhamento deve ter:

1)

2)

sinais e sintomas (descrever sintomas constitucionais, eventos hemorragicos ou trombdticos, exame
fisico completo);
resultado de hemogroama/leucograma completo (descrever hematoscopia se presente), com data. Se
ndo houver leucocitose macica ou sinais de gravidade, descrever dois resultados de
hemograma/leucograma completo com intervalo de 2 a 4 semanas (comprovacgdo de persisténcia);
se eosinofilia isolada:

a. foirealizado tratamento empirico para parasitose? (sim ou ndo);

b. crianca apresenta lesdo em 6rgdo alvo (lesdes de pele, disfungdo hepatica ou pulmonar)? (sim

ou nao). Se sim, descreva;

c. crianga com diagndstico de atopias? (sim ou ndo). Se sim descreva;
medicamentos continuos em uso;
numero da teleconsultoria, se caso discutido com TelessatideRS-UFRGS.
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Protocolo 7 - Disturbios hemorragicos

Condigoes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para hematologia pediatrica:

histéria de sangramentos de repeticdo na suspeita de doenca hematolégica ou com uma ou mais
caracteristicas de maior gravidade:

e necessidade de transfusdo de hemocomponentes; ou

e sangramento excessivo apds pequenos cortes ou procedimentos; ou

e hemartrose; ou

e histdria familiar de disturbio hemorragico em parente de primeiro grau; ou

tempo de protrombina (TP) e/ou tempo de tromboplastina parcial ativada (TTPA) persistentemente
acima dos valores de normalidade (quadro 11) apds exclusdo de causas secundarias na APS (como
doenca hepatica, sindrome nefrdtica e uso de anticoagulantes).

Conteudo descritivo minimo que o encaminhamento deve ter:

1)

sinais e sintomas - descrever histérico de manifestacGes hemorragicas (presenca de menorragia,
melena/hematémese, equimose, petéquias), com frequéncia e situacdes desencadeantes. Incluir
alteracOes relevantes no exame fisico;

resultados de dois exames de TP e TTPA (repetir o exame alterado), com data;

resultados de exames laboratoriais para investigacdo de causa secundaria (hemograma, plaquetas,
TGO, TGP, albumina, GGT, creatinina e EQU/EAS/Urina tipo 1, com data);

resultado de ecografia abdominal, com data (se realizada);

histérico familiar de disturbios hemorragicos (sim ou ndo). Se sim, indique qual o disturbio e grau de
parentesco;

descreva os medicamentos em uso;

numero da teleconsultoria, se caso discutido com TelessaudeRS-UFRGS.
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Protocolo 8 — Trombofilias

Condigoes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para hematologia pediatrica:

e episédio confirmado de tromboembolismo venoso (TEV) em crianga (mesmo se houver possiveis
fatores de risco identificados, como infeg¢Ges, cirurgia, trauma, neoplasias, imobilizacGes, uso de
anticoncepcionais orais); ou

e episddio confirmado de tromboembolismo venoso (TEV) idiopatico em crianca e histéria de familiar de
primeiro grau (pais ou irmaos) com TEV antes dos 45 anos; ou

e TEV recorrente; ou

e episédio confirmado de tromboembolismo arterial.

Conteudo descritivo minimo que o encaminhamento deve ter:

1) descrever histérico e exame realizado que comprovam tromboembolismo;

2) apresenta condigdo clinica (cirurgia recente, imobilizagdo, neoplasia) ou uso de medicamentos (como
anticoncepcional) associados a tromboembolismo (sim ou nao). Se sim, qual?

3) histdrico familiar de TEV (sim ou ndo). Se sim, indicar grau de parentesco e idade no acometimento;

4) numero da teleconsultoria, se caso discutido com TelessalideRS-UFRGS.
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Protocolo 9 - Esplenomegalia e linfonodomegalias

Ha diversas causas para esplenomegalia e linfonodomegalia na infancia e, portanto, as caracteristicas
clinicas e exame fisico sdao fundamentais para orientar o encaminhamento para o servico especializado
mais apropriado. Ver figura 2 para auxilio na investigacao de linfonodomegalia.

Condigdes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para servigo de urgéncia/emergéncia
pediatrica (preferencialmente com hematologista):

e esplenomegalia e/ou linfonodomegalias com citopenias graves (quadro 3).

Condig¢oes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para onco hematologia ou
hematologia pediatrica (avaliagdo breve devido a possibilidade de linfoma):

e linfonodomegalia e/ou esplenomegalia com altera¢ées hematoldgicas concomitantes, sem indicagdo
de avaliacdo em servico de urgéncia/emergéncia; ou

e linfonodomegalia e/ou esplenomegalia em crianca com dor dssea ou sintomas B (febre, sudorese
noturna e emagrecimento); ou

¢ linfonodomegalia e esplenomegalia ndo associadas a quadro infeccioso agudo e sem etiologia definida
na APS (quadros 12 e figura 2).

Condigoes clinicas que indicam a necessidade de encaminhamento para cirurgia geral (em vistas a bidpsia
de linfonodo - figura 2).

¢ linfonodomegalia com caracteristicas de malignidade (indolor, aderido a tecidos profundos,
endurecido, massa de linfonodos fusionados, localizagdo supraclavicular); ou

¢ linfonodomegalia (=2 cm em criangas ou = 1 cm no neonato) que persiste por mais de 4 semanas, sem
etiologia definida na APS (figura 2).

Conteuido descritivo minimo que o encaminhamento deve ter:

1) sinais e sintomas (exame fisico completo, presenga de sintomas constitucionais e outras alteragdes
relevantes);

2) caracteristicas do(s) linfonodo(s) (tamanho, localizagdo, consisténcia, fixacdo a planos profundos e
tempo de evolugdo do quadro) e tamanho do bago;

3) resultado de hemograma completo (descrever hematoscopia se presente) e nimero de plaquetas,
com data;

4) resultado dos exames complementares na investigagdo de linfonodomegalia periférica (ver figura 2 no
anexo);

5) se esplenomegalia isolada, descreva ecografia abdominal (se realizada), exames para avaliacdo
hepatica (TGO/TGP, TP/KTTP, albumina, GGT) e histdrico de viagens realizadas;

6) numero da teleconsultoria, se caso discutido com TelessaudeRS-UFRGS.
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Anexos — Quadros e figuras auxiliares

Quadro 1 - Valores normais de hemoglobina, hematdcrito e VCM e diagndstico de anemia (Hemoglobina ou
Hematécrito inferior a - 2 desvios padrao (-2DP))

Idade Hb Ht VCM
Normal Baixo Normal Baixo Normal Baixo
(média) (-2DP) | (média) (-2DP) (média) (-2DP)

A termo (cord@o) 16,5 13,5 51 42 108 98

1-3 dias 18,5 14,5 56 45 108 95

2 semanas 16,6 13,4 53 41 105 88

1 més 13,9 10,7 44 33 101 91

2 meses 11,2 94 35 28 95 84

6 meses 12,6 11,1 36 31 76 68

6 meses a 2 anos 12 10,5 36 33 78 70

2 a6 anos 12,5 11,5 37 34 81 75

6 a 12 anos 13,5 11,5 40 35 86 77

12 a 18 anos (Homem) 14,5 13 43 36 88 78

12 a 18 anos (Mulher) 14 12 41 37 90 78

Fonte: TelessalideRS-UFRGS (2018) adaptado de Janus e Moerschel (2010) e de Hofmann et al. (2013).

Quadro 2 - Situacdes de urgéncialemergéncia em Doenca Falciforme
o Acidente vascular cerebral

Sindrome toracica aguda

Priapismo

Trombose venosa

Sequestro esplénico

Infarto do miocérdio

o Crise vasoclusiva aguda (crise algica)
Fonte: TelessaldeRS-UFRGS (2018) adaptado de Hofmann et al. (2013) e de Vichinsky (2017).

Quadro 3 - Citopenias com critérios de gravidade
e citopenias e manifestagbes clinicas suspeitas de leucemia aguda (como fadiga generalizada,
fraqueza, palidez, equimoses, petéquias, sangramentos, infecgdes recorrentes); ou
e citopenias em criangas com linfonodomegalia/esplenomegalia ndo explicada por quadro infeccioso
agudo; ou
e presenca de blastos ou promiel6citos no sangue periférico; ou
bicitopenia/pancitopenia com altera¢des hematoldgicas graves, como:
- Hemoglobina < 7 g/dL; e/ou
- Neutrofilos < 500 céls/JL; efou

- Plaquetas < 50 mil céls/mm?3
Fonte: TelessaudeRS-UFRGS (2018).
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Quadro 4.1 - Possiveis perfis hemoglobinicos encontrados em teste de eletroforese de hemoglobina

Eletroforese de hemoglobina

Hb A Perfil de normalidade = 96 a 98 %
HB A; Perfil de normalidade = 2,5 a 3,5%
35a7% Talassemia beta menor/trago talassémico beta
Hb S 30 a45% Traco falciforme (heterozigoto)
75a95% Anemia falciforme (homozigoto)
60 a 85% Hb S/Talassemia beta mais (B*)
70 a2 90% Hb S/Talassemia beta zero (%)
Hb F Perfil de normalidade = 0 a 1,0%
15a30% Persisténcia hereditaria da Hb fetal
10 a 50%, podendo chegar a Talassemia beta intermediaria
70%
60 a 100% Talassemia beta maior
Hb C 30 a40% Trago HbC
95% Hemoglobinopatia C
HbC+ | 45a50% + 50 a55% Hemoglobinopatia SC
Hb S (respectivamente)
Hb H 5a30% na vida adulta Doenca da Hemoglobina H (talassemia alfa)
5a10% Traco talassémico alfa

Fonte: TelessaudeRS-UFRGS (2018) adaptado de Provan et al. (2004)

Quadro 4.2 - Interpretagao do teste do pezinho
Os padrdes de hemoglobinas sdo liberados pelas siglas das hemoglobinas em ordem decrescente.
Exemplos: RN até 28 dias - Hb FA, crianga acima de 28 dias: Hb AF, Hb AFA2 e Hb AA, adulto: Hb AA.

Hb Significado dos resultados
FA Exame normal
FS Compativel com anemia falciforme
FAS Compativel com trago falciforme
FC Compativel com hemoglobinopatia C
FAC Compativel com heterozigose para hemoglobinopatia C
FSC Compativel com hemoglobinopatia SC
FD Compativel com hemoglobinopatia D
FE Compativel com hemoglobinopatia E

Fonte: TelessalideRS-UFRGS (2018) adaptado de Universidade de S&o Paulo, Laboratério de Triagem Neonatal do Hospital das Clinicas
da Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto (2011).

Quadro 5 - Alteragoes laboratoriais na anemia hemolitica
Anemia normocitica ou macrocitica

Presenca de esferdcitos ou esquizécitos

Reticuldcitos elevados

LDH elevado

Bilirrubina indireta elevada

Haptoglobina diminuida

Teste de Coombs direto positivo (anemias hemoliticas autoimunes)

Teste de Coombs direto negativo (hemdlise ndo imunologicamente mediada)
Fonte: TelessaudeRS-UFRGS (2018) adaptado de Despotovic (2018).
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Figura 1 - Fluxogramas para diagndstico de anemia conforme o VCM.

Anemia Hg ou Ht abaixo do valor de referéncia para idade (quadro 1)

Microcitica 1) Causas: deficiéncia de ferro, hemoglobinopatias, anemia da doenga cronica.

VCM baixo 2) Exames iniciais na investigacdo de microcitose: ferritina, indice de saturagé@o de transferrina e

(ver VCM reticuldcitos.

quadro 1) 3) Exame complementar se ferritina elevada e ferro sérico normal ou alto: eletroforese de
hemoglobina.

VCM Baixo

-

Ferritina, saturacao de
transferrina, reticulocitos

Ferritina, saturacao

Ferritina e saturacdo de
transferrina normais;
reticulocitos aumentados

Ferritina e saturacdo de
transferrina normais;
reticulocitos baixos

de transferrina e
reticulocitos baixos

T

Anemia ferropriva

Sugestivo de
hemoglobinopatia

Traco talassémico
Anemia sideroblastica

-Talassemia
-DoencadaHb Ce E
-Piropoiquilocitose

Anemia de doenca crénica

* investigar conforme clinica
e fatores de risco

* se ndo houver suspeita de
doenca cronica, solicitar
eletroforese de hemoglobina

Solicitar eletroforese
de hemoglobina

Encaminhar ao

hematologista

se identificada
hemoglobinopatia
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Normocitica | 1) Causas: deficiéncia de ferro (inicio), anemia da doenga cronica, anemia associada a neoplasias,

VCM normal hemdlise.

(ver VCM 2) Exames iniciais na investigacéo de normocitose: ferritina, saturagéo de transferrina e reticulécitos.

quadro 1) 3) Exame complementar se reticulocitos elevado (avaliagédo de hemdlise): LDH, bilirrubina indireta e
Coombs direto

VCM Normal

T

Ferritina, saturacao de
transferrina, reticulocitos

Ferritina, saturacio

Ferritina e saturacao normais; Ferritina e saturacio normais;

de transferrina e .. U .
reticuldcitos aumentados reticuldcitos baixos

reticulécitos baixos

Anemia ferropriva Sugestivo de hemélise - Anemia e 0
- Aplasia eritroide (incluindo

* solicitar Coombs direto, eritroblastopenia transitéria
bilirrubinas e LDH da infancia)
- Neoplasia
- autoimune - Endocrinopatias
- hiperesplenismo - Insuficiéncia Renal
- microangiopatia - Sangramento
- membranopatias - Hiperesplenismo
- enzimopatias - Infeccdes
- hemoglobinopatias - Medicamentos

-hemorragia - Intoxicag&o por chumbo

* investigar conforme clinica e
fatores de risco.

Encaminhar ao
hematologista se suspeita
de anemia hemolitica

{reticulocitose, bilirrubinaindireta e
LDH elevado - quadro 5)
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VCM Aumentado

T

Solicitar reticulécitos,
vitamina B12 e acido félico

Macrocitica | 1) Causas: deficiéncia de vitamina B12 ou &cido félico, medicamentos, anemia aplasica,
VCM hipotireoidismo, hemolise.

aumentado | 2) Exames iniciais na investigagdo de macrocitose: reticulécitos, vitamina b12, &cido félico (hematico).
(ver VCM | 3) Exame complementar se reticuldcitos elevado (avaliagéo de hemolise): LDH, bilirrubina indireta e
quadro 1) Coombs direto.

Vitamina B12 e/ou Acido
félicoe
Reticuldcitos baixos

Deficiéncia de Vitamina
B12e/ou

Deficiéncia de acido félico

Vitamina B12 e/fou Acido
folico normais e
Reticuldcitos aumentados

Sugestivo de hemadlise
* solicitar Coombs direto,
bilirrubinas e LDH

- Anemia diseritropoética
- Anemia hemolitica autoimune

Encaminhar ao
hematologista se suspeita
de anemia hemolitica

(reticulocitose, bilirrubina indiretae
LDH elevado - quadro 5)

Vitamina B12 e/ou Acido
folico normais e
Reticulécitos baixos

- Anemia aplastica
{observar outras
citopenias)

- Uso de medicamentos

- Trissomia 21

- Hipotirecidismo

- Aciddria orética

* investigar conforme clinica e
fatores de risco.

Considerar encaminhamento
ao hematologista

Fonte: TelessaudeRS-UFRGS (2018).



http://www.ufrgs.br/telessauders

Quadro 6 - Fatores a serem revisados na avaliagdo de falha a reposicao de ferro oral

1) Revisar dose utilizada de ferro elementar — dose alvo de 4-6mg/Kg/dia e tempo de tratamento (4
semanas). Resposta esperada de aumento de 1g/dl na dosagem de hemoglobina em 4 semanas.

2) Revisar a apresentacdo de ferro utilizada. No caso de ter utilizado somente uma apresentagao, trocar
para outra disponivel (sulfato ferroso, ferripolimaltose, glicinato férrico).

3) Revisaradesé&o ao tratamento e a presenga de efeitos adversos. Revisar qual € a maxima dose tolerada
até o surgimento de sintomas.

4) Revisar forma de administragdo do medicamento - longe das refeigbes, com &gua ou suco, evitar
administragdo com leite.

5) Revisar orientacdes dietéticas concomitantes.

Fonte: TelessalideRS-UFRGS (2018) adaptado de Powers e Mahoney (2018) e Camaschella (2015).

Quadro 7 - Causas e investigagao de trombocitopenias secundarias

Causas

Investigagao

Hiperesplenismo

Manifestagbes clinicas diversas que irdo nortear investigagao.
Causas: infecciosas, inflamatérias, infiltrativas, neoplasicas, obstrutivas e
hemoliticas.

Doenga cardiaca cianotica

Buscar manifestages especificas no exame fisico, ecocardiografia

Trombocitopenia neonatal
imunolégica

Processo geralmente autolimitado com recuperagao em até 4 semanas, sem
indicacdo de investigacdo especifica.

Infeccdes agudas ou cronicas
(rubéola, varicela, parvovirus,
Epstein-barr, citomegalovirus,
HIV)

Manifestagbes clinicas diversas, investigagao conforme suspeita.
Na auséncia de suspeita clinica especifica, solicitar anti-HIV.

Microangiopatias (PTT/SHU)
CIVD

Presenca de hemdlise ndo imunologicamente mediada, presenca de
esquizdcitos e fragmentagdo no hemograma.

Avaliar status neurolégico, fungéo renal, presenga de febre e anemia
concomitantes.

Hipofibrinogenemia concomitante (Sindrome de Kasabach-Merrit)

Doengas reumatolégicas
(como Lapus e Artrite
Reumatoide)

Avaliar outros sintomas clinicos que orientem a suspeita clinica.
Na auséncia de suspeita clinica especifica, solicitar FAN.

Deficiéncia nutricional

Avaliar ingesta alimentar (histéria de veganismo, desnutri¢éo)
Na auséncia de suspeita clinica/laboratorial especifica, solicitar vitamina B12,
acido folico hematico.

Medicamentos

Investigar uso de medicamentos como: sulfametoxazol-trimetoprima,
vancomicina, fenitoina, carbamazepina, acido valproico, heparina, quinina,
penicilinas, AINEs, ranitidina, rifampicina.

Fonte: TelessalideRS-UFRGS (2018) adaptado de Kliegman et al. (2011) e Yee (2018a).
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Quadro 8 - Valores de referéncia de leucécitos em criangas (Utilizar a tabela na auséncia de valores de

referéncia do laboratério)

Idade Leucocitos totais Neutrdfilos Linfécitos Mondcitos | Eosindfilos

média | variagdo | média | variacdo | % | média | variacdo | % | média | % | média | %

nascimento | 18.100 | 9.000- 11.000 | 6.000- | 61| 5.500 | 2.000- | 31| 1.100 | 6 | 400 2
30.000 26.000 11.000

1d 18.900 | 9.400- 11.500 | 5.000- | 61| 5.800 | 2.000- | 31 |1.100 |9 | 500 2
34.000 21.000 11.500

1semana | 12.200 | 5.000- | 5.500 | 1.500- |45 |5.000 |2.000- |41{1.100 |9 | 500 4
21.000 10.000 17.000

1 més 10.800 | 5.000- | 3.800 | 1.000- |35 |6.000 | 2.500- |56 | 700 7 1300 3
19.500 9.000 16.500

6 meses 11.900 | 6.000- | 3.800 | 1.000- |32 | 7.300 | 4.000- |61 | 600 5 1300 3
17.500 8.500 13.000

1ano 11.400 | 6.000- | 3.500 | 1.500- | 31| 7.000 | 4.000- |61 |600 5 1300 3
17.500 8.500 10.500

2 ano 10.600 | 6.000- | 3.500 | 1.500- |33 |6.300 | 3.000- |59 | 500 5 1300 3
17.000 8.500 9.500

4 anos 9.100 | 5.500- |3.800 | 1.500- |42 |4.500 | 2.000- |50 |500 5 1300 3
14.500 8.500 8.000

6 anos 8.500 | 5.000- |4.300 | 1.500- |51 |3.500 | 1.500- |42 |400 5 1200 3
14.500 8.000 7.000

8 anos 8.300 | 4.500- | 4.400 | 1.500- |53 |3.300 | 1.500- | 39 | 400 4 | 200 2
13.500 8.000 6.800

10 anos 8.100 | 4.500- | 4.400 | 1.800- |54 |3.100 | 1.500- | 38 | 400 4 | 200 2
13.500 8.000 6.500

16 anos 7.800 | 4.500- |4.400 | 1.800- |57 2800 |1.200- | 35400 5 1200 3
13.000 8.000 5.200

21 anos 7400 | 4.500- |4.400 |1.800- |59 2500 |1.000- |34 300 4 | 200 3
11.000 7.700 4.800

Basdfilos podem ndo estar presentes. Contagem média 3-300 células/mm?, variagéo 0,1-1,47%.
Fonte: Hofmann et al.(2013).
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Quadro 9 - Causas e investigagao de leucopenia/neutropenia secundaria

Causas

Investigagao

Infecgdes (como rubéola,
varicela, parvovirus, Epstein-
barr, citomegalovirus,
leptospirose, Hepatite C, HIV e
tuberculose)

Manifestagbes clinicas diversas, investigagio conforme suspeita.
Na auséncia de suspeita clinica especifica, solicitar sorologias virais.

Hiperesplenismo

Avaliar demais linhagens séricas (costuma ocorrer também anemia e
trombocitopenia). Solicitar ecografia abdominal.

Sugere-se que pacientes com neutropenia e esplenomegalia, ndo associada
a quadro infeccioso, sejam avaliados inicialmente em servigo de emergéncia
pediatrica com hematologista.

Doengas reumatolégicas (como
Lupus e Artrite Reumatoide) e
Hipotireoidismo

Avaliar outros sintomas clinicos que orientem a suspeita clinica.
Na auséncia de suspeita clinica especifica, solicitar FAN e TSH.

Deficiéncia de nutrientes

Avaliar ingesta alimentar (historia de veganismo, desnutricao) e histéria de
cirurgia bariatrica.

Na auséncia de suspeita clinica/laboratorial especifica, solicitar vitamina
B12.

Medicamentos

Investigar uso de medicamentos como: AINEs, dipirona, antibiéticos (sulfa,
macrolideos, cloranfenicol, vancomicina, penicilinas, cefalosporinas,
dapsona), anticonvulsivantes (carbamazepina, &cido valpréico, fenitoina)

Fonte: TelessaldeRS-UFRGS (2018) adaptado de Kliegman et al. (2011) e Coates (2018b).

Quadro 10 - Causas de eosinofilia persistente em criangas

Doengas alérgicas (mais comum)

Atopia, asma
Alergia alimentar, esofagite eosinofilica

Doengas infecciosas

Parasitoses (principalmente helminticas), doengas
fungicas, escabiose, miiase

Doengas hematologicas e neoplésicas

Leucemias, linfomas, mastocitose, tumores solidos,
sindrome hipereosinofilica

MedicagOes

Penicilinas, cefalosporinas, AINEs, ranitidina, fenitoina,
carbamazepima, alopurinol, sulfassalazina, ciclosporina,
nevirapina, aspirina

Doengas endécrinas

Insuficiéncia adrenal

Doengas reumaticas

Artrite reumatdide (casos severos), Sjogren, vasculites

Doengas imunoldgicas (raras)

Sindrome de Wiskott-Aldrich, atopia com deficiéncia
seletiva de IgA, Sindrome de Job,
Sindrome de Nezelof

Fonte: TelessaldeRS-UFRGS (2018) adaptado de Hoffman et al. (2013) e Weller e Klion (2016).



http://www.ufrgs.br/telessauders

Quadro 11 - Valores de referéncia para Tempo de Protrombina e Tempo de tromboplastina parcial ativada
(TTPA) (valores de referéncia podem variar conforme o laboratério)

TP 9,6 a 12,4 segundos
INR (raz@o normalizada internacional) 1,0-1,3
TTPA 22,3 a 34,0 segundos

Fontes: Hofmann et al. (2013), Wallach, Williamson e Snyder (2013).

Quadro 12 - Causas de esplenomegalia em criancas

Doengas hematolégicas Anemias hemoliticas (congénitas ou adquiridas), leucemia,
mielofibrose, osteopetrose

Infeccdes agudas ou crbnicas Virais (HIV, CMV, EBV, HSV), bacterianas, fungicas ou parasiticas

Doengas hepaticas Hepatites agudas ou crénicas, cirrose, fibrose hepatica, atresia de vias
biliares, obstrugao de circulagdo esplénica ou portal

Doengas autoimunes LES, artrite reumatoide juvenil, sindrome linfoproliferativa autoimune

Neoplasias Linfomas, leucemias, hemangiomas, hamartomas, cistos

Doengas de depdsito e defeitos inatos | Lipidoses, mucopolissacaridoses, defeitos no metabolismo dos

do metabolismo carboidratos,

Disturbios mistos Histiocitose, sarcoidose, ICC, febre familiar do mediterraneo

Fonte: TelessaldeRS-UFRGS (2018) adaptado de McClain (2018a).
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Figura 2 — Causas e investigagado de linfonodomegalias em criangas

Ha sinais de alerta?

- Linfonodo endurecido

- Linfonodo aderido a planos prefundos
- Linfonodo indolor

- Massa de linfonodos fusionados

- Presenca de sintomas B

- Localizagdo supraclavicular

Suspeita de neoplasia: As linfonodomegalias s3o
generalizadas ou localizadas?

- Linfomas

- Leucemias

- Tumor so6lido

Localizadas: Generalizadas:

Cervical - infecgdes de cabega e pescogo, -HIV

CMV, EBV, TB, toxoplasmose, rubéola, - Micobacterioses

neoplasias, infeccbes estafilocdcicas - Mononucleose

ou estreptocécicas. - LES
- Medicacdes (fenitoina, carbamazepina,

Supraclavicular - neoplasia cefalosporinas, penicilina, primidona,
pirimetamina, sulfas)

Axilar - infecgbes dos membros superiores,

neoplasias

Epitroclear - sempre patolédgico, suspeita de
neoplasias, TB, infecgdes bacterianas,
sarcoidose

Inguinais - infecgdes dos membros inferiores
e perineo, neoplasias

T

Investigar conforme
a suspeita clinica

. - pu

—I Se suspeita clinica de neoplasia Seinvestigacio inconclusiva e

persisténcia de linfoncdomegalia
{criancas 2 2cm eneonatos 2 1
cm) por mais de 4 semanas.

Encaminhar para bidpsia
Encaminhar para biépsia

{onco-hematologia ou

cirurgia pedistrica) com cirurgia pediatrica

Fonte: TelessalideRS-UFRGS (2018)
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