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e PCC, hombre
o 33 afos presenta colico biliar

e Anamnesis :
— Cefalea
— Bochornos
— Hormigueos en las manos
— Dolor toracico tipo puntada ocacional

 Exfisico: Esplenomegalia 5 cm BRC
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HB 18,0 gr/dl, Hcto 54%, GB 9x103/ul Férmula
N, Plaguetas 250x103/ul, Uricemia 8,7mg/dL

Eco Abd: Colelitiasis,
Volumen total Cr°l Es

Hepato-Esplenomegalia
nerado 4300 mi/

Encontrado 4804 ml (Diferencia +504 ml)
Biopsia MO: Celularidad aumentada, con

hiperplasia eritroblas

tica y megacariocitica

Mutacion JAK2 V617F (+) (2009)
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Hematologia CASO CLINICO — POLICITEMIA VERA
 Diagnostico: Policitemia Vera

Tabla 13-3. Criterios diagnésticos de policitemia vera

Criterios mayores Criterios menores

Volumen eritrocitico:

Varén: mas de 36 ml/kg Trombocitosis mayor de 400 x10°/L
Mujer: mas de 32 ml/kg Leucocitosis: mas de 12 x10°/L
Saturacion arterial O, FAL mayor de 100

igual o mayor de 92% B , sérica mayor de lo normal y

Esplenomegalia CLFB12 mayor de lo normal

FAL, fosfatasa alcalina de los leucocitos; CLFB12, capacidad libre de fijacion de B ,.

Se establece el diagnostico si los tres criterios mayores estan presentes o bien los dos primeros criterios mayores
junto con dos menores.

Grupo de Estudio de PV 1975
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Criterios Diagnostico revisados de la OMS

Criterios primarios

1. Hemoglobina > 18.5 g/dL en los hombres, 16.5 g/dL en mujeres u otra evidencia de una aumento de! volumen de
las células rojas (*)

2. Presencia de JAKZ 617V>F u otra mutacién funcvionalmente similar tal como la mutacion en el exon JAK2
Criterios secundarios

1. Biopsia de la médula 6sea mostrando aumento celular con crecimiento ded tres lineas (panmielosis) con
proliferacion prominentre de eritroidres, granulocitosc y megacariocitos

2. Eritropoyetina sérica por debajo de lo normal

3. Formacién in vitro de colonias eritroides endégenas

El diagnostico requiere la presencia de ambos criterios primarios y de un criterio secundario 0 de un criterio primario y 2
criterios secundarios

* La hemoglobina o el hematocrito mayores del percentll 99 en el método de referencia para la edad, sexo, altitud de la
resiencia 0 hemoglobina > 17 g/dL en los hombres y 15 g/dL en las mujeres sl se asoclan con un aumento documentado
de al menos 2 g/dL sobre el valor basal 0 a un aumento > 25% de la masa celular roja por encima del valor normal

OMS 2008
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Tratamiento:
e Sangrias c/45 dias

e Mantiene
— Hcto entre 42%-45%
— GB 3,5-5,0x 103/ul
— Plag N
* Esplenomegalia lentamente progresiva

* 4 afnos de evolucion: Se agrega Hydrea (ajuste
de dosis desde 500mg trisemanal a 1gr/dia)
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10 anos de evolucion (43 anos):

— Dolor abdominal intenso en HI, asociado a
sensacion febril y sudoracion nocturna

— Bazo 14 cm BRC

— Biopsia MO: Celularidad conservada, con
hiperplasia megacariocitica, con acumulos de MK,
de formas y tamanos variables.

— Esplenectomia:
e Bazo 1500qr
* Trombosis epiplon mayor y vena porta
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Hematologia

e Post cirugia:
— Inicia TACO
— Plaguetas hasta 2.000.000
— Aumenta Hydrea max 1,5 gr/dia
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Hematologia

» 20 afnos de evolucion (53 anos)
— Hepatomegalia progresiva, 3 cm BRC
— Hcto 35%-40%
— GB 5-10 103/ul,
— Plag >1000 x 103/uL 3
— LDH elevada 1.405 mg/d|
— Blastos 1%
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e 2010 Hospitalizado por shock séptico 2ario a
Prostatitis

* Dic 2011 Biopsia MO: Moderadamente hipercelular,
aumento de reticulo y areas de fibrosis, aumento de
megacariocitos irregulares, con atipias, disminucion
de la serie eritroide y mieloide, con caracteres de
Neoplasia Mieloproliferativa, concordante con fase
“Post-policitémica” de PV
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W Hematologia

o 27 afnos de evolucion (61 anos)
— Asintomatico
— Hepatomegalia progresiva, 10 cm BRC

— Hcto 35% estable. Anisopoiquilocitosis severa con
presencia de dacriocitos y eliptocitos, corpusculos
de Howell Jolly (+)

— GB aumentan 15-20 103/ul

— Plag >1000 x 103/uL 3

— LDH elevada hasta 3000 mg/dI
— Blastos 4%
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* Tratamiento:
— Hidroxiurea 500mg c/12hrs.
— Neosintron
— Alopurinol
— AAS
— Sin sangrias desde el 2005
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e Resumen:
— Paciente con Dg de PV a los 33 anos.
— 27 afnos de evolucion.

— Complicaciones:
* Esplenomegalia gigante
e Trombosis de la Porta
 Evolucion a Mielofibrosis
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