POLICITEMIA
ABSOLUTA PRIMARIA




CONCEPTO

La policitemia vera(PV) o enfermedad de Vazquez—-Osler
pertenece al sindrome mieloproliferativo crénico de
naturaleza clonal, con origen en una célula madre comun
a las tres series hematopoyéticas.

Esta panmielosis, explica que, si bien el predominio de la
proliferacion eritrocitaria es el hecho caracteristico de la
enfermedad, la trombocitosis y la leucocitosis neutrofilica
son también frecuentes. En la PV la eritropoyesis es
Independiente de los mecanismos gque intervienen en su
regulacion, por lo que los valores séricos de

eritropoyetina (Epo) suelen estar disminuidos.



ETIOLOGIA Y EPIDEMIOLOGIA

 La causa de la transformacion maligna se
desconoce.

1 La descripcion de una mutacion adquirida del
gen de la tirosin-kinasa JAK2 en mas del 90%
de los pacientes con policitemia vera ha
permitido conocer mejor la patogenia de la
enfermedad.

] La incidencia de esta afeccidon es de 0,7-2,6
casos por 100 000 habitantes por ano.

J Predomina en los varones, a diferencia de la

poliglobulia espuria o de estrés, que es un
trastorno casi exclusivamente masculino.




ETIOLOGIA Y EPIDEMIOLOGIA

d Es el mas comun de los sindromes
mieloproliferativos cronicos

d Mas frecuente en hombres que en
mujeres.

d Usualmente aparece con
preferencia entre los 50 y 70 anos,
siendo rara antes de los 40 (4% de
los casos).



MANIFESTACIONES CLINICAS

1 Aungue la esplenomegalia suele ser el primer signo de
policitemia vera, a menudo se diagnostica al descubrir
accidentalmente una hemoglobina o un hematocrito
elevado. Con excepcion del prurito “acuégeno” no existen
sintomas que distingan a la policitemia verdadera de otras
causas de eritrocitosis.

d La eritrocitosis sin tratamiento origina hiperviscosidad,
gue culmina en la aparicion de sintomas del sistema
nervioso como vertigo, acufenos, cefalea, alteraciones

visuales y ataques transitorios isquémicos.



MANIFESTACIONES CLINICAS

 El incremento de la masa eritrocitica también
provoca hipertension sistolica.

1 En algunos enfermos, la trombosis venosa o
arterial constituye la primera manifestacion de la
policitemia. Esta enfermedad afecta a cualquier
vaso sanguineo principalmente a los del cerebro,
corazon o mesenterio.

 La trombosis venosa intraabdominal es
particularmente catastrofica en caso de obstruccion
repentina y completa de la vena hepatica. Por tal
razon, habra que sospechar PV en toda persona
con trombosis de esta vena.




MANIFESTACIONES CLINICAS

 La estasis vascular o trombocitosis causan
Isquemia digital, formacion facil de equimosis,
epistaxis, enfermedad acido-péptica o hemorragia
del aparato digestivo.

A Otra complicacion de la PV es el conjunto de

manifestaciones conocido como eritromelalgia,
gue incluye eritema, ardor y dolor en las
extremidades.

 Ante el recambio acelerado y abundante de
células hematopoyéticas, el problema se complica
aun mas debido a hiperuricemia con la aparicion
de la gota secundaria, calculos renales de acido
urico y sintomas de hipermetabolismo.



MANIFESTACIONES CLINICAS

 La concentracion de eritropoyetina
plasmatica constituye un indice util
para el diagnostico en los sujetos
con eritrocitosis aislada, puesto gque
el Incremento cuantitativo descarta a
la policitemia verdadera como causa
de la eritrocitosis.



EXAMENES COMPLEMENTARIOS

 Hemograma. El dato mas destacado es el aumento
de la cifra de hematies que suelen superar los
60/10%/L (6 000 000/mm?3). La hemoglobina superior
a18.5g/Lenelvaron oa 16.5 g/L en la mujer vy el
hematocrito superior a 55-65%. Los hematies suelen
ser microciticos e hipocromicos.

 La velocidad de sedimentacion globular es baja.
En el 50% de los pacientes se observa leucocitosis
neutrofilica con mielemia (presencia en la sangre de
células inmaduras de la cepa de granulocitos
(mielocitos, metamielocitos, promielocitos) y
eritrocitos (eritroblastos nucleados) de la médula
O0sea Yy basofilia asi como trombocitosis.



EXAMENES COMPLEMENTARIOS

4 El indice de fosfatasa alcalina granulocitica se
encuentra aumentada.

1 Hierro seérico. A veces esta disminuido.

4 Vitamina B12 sérica aumentada.

[ Eritropoyetina sérica. Se halla disminuida.

Q Acido urico. En la mayoria de los pacientes
esta elevado.

4 El aspirado medular revela un aumento de las
tres series hematopoyéticas.

[ La tincion para el hierro evidencia disminucion
de los depositos.




EXAMENES COMPLEMENTARIOS

1 La biopsia medular es hipercelular en el 85% de
los casos, hay hiperplasia de los tres sistemas
(panmielosis), sobre todo del eritropoyético. El
azul de prusia llega a negativizarse, indicativo
de que el hierro de los depositos esta agotado.

 El estudio citogenético convencional de medula
Osea detecta alteraciones entre 10 al 20% de los
pacientes al diagnostico.

d La mutacion JAK2 esta presente entre 85-90%
de los pacientes con PV cuando se determina
con técnicas sensibles como la PCR.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Policitemias absolutas Secundaria:

a. Hipoxica (fisiologica o compensadora)

Grandes alturas

dEnfermedades cardiopulmonares

dObesidad (sindrome de Pickwick)

QIntoxicacion por monoxido de carbono

b. No hipoxica

dTumores (hepatoma, carcinoma renal,
hemangiomas cerebelosos y feocromocitomas).

dQuistes renales.

dHidronefrosis.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Policitemias relativas:

1 Hemoconcentracion (diarreas, quemaduras,
sudoracion profusa, tratamiento con diuréticos).

1 Sindrome de Gaisbdck.



CRITERIOS DIAGNOSTICOS SEGUN
OMS 2007

Criterios mayores:

1 Una concentracion de Hb superior a 18.5 g/L
en el varon o a 16.5 g/L en la mujer o el
aumento de la masa globular (por encima del
25% del limite superior de la normalidad),
junto con la presencia de la mutacion
adquirida del gen de la tirosin-kinasa JAK2.



CRITERIOS DIAGNOSTICOS SEGUN
OMS 2007

Criterios menores:

1 Biopsia medular con panmielosis.

 Disminucion de la Epo sérica.

 Crecimiento enddgeno de colonias eritroides.
El diagndstico de policitemia vera exige la
presencia de los criterios mayores y uno
menor o bien el primer criterio mayor con dos
menores.




PRONOSTICO

1 Los pacientes con PV sin tratamiento tienen una
mediana de supervivencia de tan solo 18 meses. Con un
tratamiento adecuado, la supervivencia se eleva a mas
de 15 anos.

1 Puede evolucionar a una leucemia mieloblastica aguda

0 a mielofibrosis con metaplasia mieloide.



TRATAMIENTO

1 Flebotomias (sangrias) . Constituyen el tto fundamental
de la PV. Se efectuan a razéon de 450 ml cada 3-4 dias
hasta conseguir un hematocrito inferior a 47% y 45%, en
hombres y mujeres, respectivamente.

O Antiagregantes plaquetarios. Las dosis bajas de acido
acetilsalicilico (100 mg/dia) disminuyen el riesgo de
complicaciones tromboticas no mortales ( IMA, Infarto
cerebral y TEP).



TRATAMIENTO

1 Fosforo radioactivo. Su principal indicacion es
en pacientes de edad avanzada que no puedan
seguir los controles con la regularidad adecuada.
Es un radiofarmaco que produce mielosupresion
radioterapica.

 Quimioterapia. La hidroxiurea es el agente
mielodepresor mas utilizado en el tto de la PV.
Se utiliza para reducir la proliferacion eritrocitaria



TRATAMIENTO

Q Interferon y anagrelide. IFN-alfa recombinante
constituye una alternativa de citorreduccion no
guimioterapica en los pacientes jovenes. El anagrelide
Inhibe la formacion de plaquetas por retraso en la
maduracion de megacariocitos.

1 La hiperuricemia debe tratarse con alopurinol
(300mg/dia).

 Si el prurito no remite pueden administrarse
Antihistaminicos.



TRATAMIENTO

1 Antidepresivos.

[ La cirugia electiva se pospondra hasta que se haya
controlado la enfermedad durante al menos 2 meses.

 En ningun caso debe administrarse hierro.



ESTRATEGIA GENERAL DEL
TRATAMIENTO

d El tratamiento debe individualizarse segun la edad y las
manifestaciones clinicas actuales o previas.

 Sangrias. Son necesarias en todos los pacientes,
Independientemente de su edad

[ Acido acetil salicilico. A bajas dosis (100mg/dia).

 Tratamiento citorreductor.

O Hidroxiurea. Es el tratamiento citostatico de eleccion.



