LX Congreso Nacional de la Sociedad Espanola de Hematologia y Hemoterapia, Granada, Espana, 11-13 de octubre, 2018

linea fue de 50 meses (1-278). El 27% (54/200) de los pacientes que re-
cibieron HU de primera linea, lo suspendieron posteriormente por into-
lerancia (n=15), resistencia (n=8), toxicidad (n=4), transformacién (n=4),
otros motivos (n=11), desconocido (n=12). E172% (39/54) de los pacien-
tes que discontinuaron HU iniciaron una segunda linea de tratamiento:
anagrelide (n=23), busulfan (n=8), P32 (n=2), ruxolitinib (n=1, en fase de
MF), y reinicio HU (n=5). Diecisiete de estos pacientes (17/39, 44%) re-
cibieron una tercera linea de tratamiento, 11 (11/17, 65%) con HU. Se
dispuso de informacién del tratamiento antiagregante en 144 pacientes
de alto riesgo. El motivo de inicio fue la profilaxis primaria y secundaria
en 116 y 28 pacientes, respectivamente. En el momento del diagnédstico,
14 pacientes estaban en tratamiento anticoagulante por fibrilacién auri-
cular o antecedente tromboembdlico.

Conclusiones: La HU representa la opciéon mas frecuente de tratamiento
citorreductor en todos los pacientes de alto riesgo independientemente
de la edad. Anagrelide e interferén son opciones de primera linea de ci-
toreduccién en pacientes <60 afios. Se constata la ausencia de otras al-
ternativas terapéuticas a la HU pues el 12% de pacientes que
suspendieron el farmaco lo reiniciaron en 2° linea y, asimismo, el 65%
de pacientes que requirieron una tercera linea de tratamiento iniciaron
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Introduccion: La mielofibrosis (MF) es una neoplasia mieloproliferativa
crénica BCR-ABL negativa caracterizada por proliferacién clonal de cé-
lulas progenitoras hematopoyéticas y fibrosis de la médula ésea. Hay
mutaciones asociadas, JAK2, CALR o MPL alrededor del 90% de los
casos que soportan el diagnéstico. Clinicamente condiciona el riesgo au-
mentado de trombosis/hemorragia, infeccién y progresién leucémica. El
objetivo de este trabajo es describir las caracteristicas clinicas, de labo-
ratorio, perfil mutacional, complicaciones y las opciones terapéuticas a
lo largo de los afios.

Tabla 1. Caracteristicas clinicas, analiticas, anatomopatolégicas y
perfil mutacional al diagnastico de la MF.

SP: sangre periférica; Desc: desconocido; LDH: lactato deshidrogenasa.

Tabla 2. Complicaciones durante el seguimiento.

AVC: accidente vascular cerebral; TVP: trombosis venosa profunda; TEP: tromboembolismo pul-
monar; HT: hipertensién; FA: fibrilacion auricular.

Métodos: Investigacién de todos los casos de MF diagnosticados en un
centro hospitalario en el periodo entre enero de 2010 y diciembre de
2017.Obtenidos retrospectivamente los datos clinicos y analiticos cons-
tantes del proceso informatico.

Resultados: En el periodo de tiempo antes mencionado se diagnostica-
ron 75 pacientes con MF, 57,3% del sexo masculino, presenteando una
media de edad al diagnéstico de 63,2 anos. Del total, 24% eran previa-
mente acompanados en Hematologia por enfermedad mieloproliferativa
(15 casos de trombocitemia esencial y 3 de policitemia vera), siendo los
restantes diagndsticos MF inaugural. En la Tabla 1 se describen las ca-
racteristicas clinicas, analiticas, histoldgicas y el perfil mutacional al diag-
néstico.Del total de pacientes, tres evolucionaron a leucemia aguda, con
una media de 31 meses entre el diagnéstico de MF y la progresién. Los
demds resultados se pueden observar en la Tabla 2.Comparando las ca-
racteristicas clinicas y analiticas de los pacientes JAK2 positivos con los
CALR o MPL positivos, no hay diferencias estadisticamente significati-
vas. En comparacién con los grupos IPSS con puntuacién igual o inferior
a uno con los que son superiores a uno, existe diferencia en los porcen-
tajes de granulocitos inmaduros en circulacién (p=0,024) y del valor de
la proteina C reactiva. Esta diferencia se mantiene estadisticamente sig-
nificativa para el valor de los granulocitos inmaduros, cuando estratifi-
cados los pacientes para el DIPSS (=1vs>1) (Tabla3).Un tercio de los
pacientes se mantuvo en vigilancia sin iniciar tratamiento o sélo con tra-
tamiento de soporte. Los demds iniciaron tratamiento cerca de 3 meses
después del diagnéstico, siendo la terapia con hidroxiurea la mas fre-
cuentemente usada(74%). Ningun paciente fue esplenectomizado, pero
el 6% hizo radioterapia esplénica. Cabe senalar que el 6% de los pacien-
tes tratados con ruxolotinib y el 8% se sometieron a un trasplante alo-
génico de células madre. La mayoria de los pacientes (72%) realizaron
sélo una linea terapéutica. Los dieciséis pacientes (21,3 %) murieron du-
rante el seguimiento, siendo la principal causa intercurrencia infec-

ciosa(43,8%).

Tabla 3. Caracteristicas de acuerdo con el grupo de riesgo IPSS y
DIPPS Plus.

SP: Sangre periferica; LDH: lactato deshidrogenasa; PCR: proteina C reactiva; Std: desviacion
estandar; * t- test.

Conclusiones: La gran mayoria de los diagnésticos ocurrié en casos re-
ferenciados ya en fase de mielofibrosis y no por evolucién de enferme-
dad mieloproliferativa previa. MF es una patologia rara que cursa con
gran morbimortalidad de pacientes. Estos dos hechos refuerzan la nece-
sidad de aumentar la percepcién de la comunidad médica para las pato-
logias precursoras y su referencia precoz. Nuestros resultados evidencian
que el grado de granulocitos inmaduros en circulacién es diferente de
acuerdo con el IPSS o DIPSS plus al diagnéstico, sugiriendo este para-
metro como posible indicador de prondstico.
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Introduccion: Los sintomas clinicos en las neoplasias mieloproliferativas
crénicas suponen un gran impacto en la calidad de vida de estos pacien-
tes. Desde 2.013 la escala MPN-SAF TSS (“The Myeloproliferative Neoplasm
Symptom Assessment Form Total Symptom Score”), compuesta por 10 items
(astenia, saciedad temprana, malestar abdominal, inactividad, problemas
al concentrarse, sudoracién nocturna, prurito, dolor éseo, fiebre y pér-
dida de peso), permite una evaluacién cuantificable y comparativa de
los sintomas.
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Métodos: Estudio descriptivo y prospectivo de pacientes en segui-
miento ambulatorio en el Servicio de Hematologia (HUMS) diagnosti-
cados de Policitemia Vera segn criterios OMS 2016. Periodo de estudio:
Enero 2018-Mayo 2018. Variables analizadas: demograficas, clinicas, he-
matimétricas y puntuacién global e individual por items de escala MPN-
SAF TSS. Puntuacién por item entre 0 (ausente) y 10 (lo peor posible).
Puntuacién total posible: 100 puntos. Paciente alto riesgo: =60 afios y
episodio trombético. Paciente bajo riesgo: <60 afos sin episodio previo
trombético.

Tabla 1.

Resultados: Se han estudiado un total de 48 pacientes cuya media de
edad fue de 71,3 afios (rango 46-94). La situacién hematimétrica de los
pacientes en el momento de la encuesta fue la siguiente: la media de He-
moglobina (Hb) y Hematocrito (Hto): 15,10 g/dL y 46,47 % respectiva-
mente (1 presentaba anemia (Hb <12 g/dL y Hto <38%) y 17 eritrocitosis
(Hb =16 g/dL y Hto 248%). Media de leucocitosis: 8,25.103/pL (solo 1
presentaba neutropenia) y media de plaquetas: 287. 10%/pL (3 presenta-
ban trombopenia (=130. 103/pL y 6 trombocitosis (=400. 103/pL). Del
total de pacientes un 43% presentaban esplenomegalia. 34 pacientes per-
tenecian al grupo de alto riesgo (32 con tratamiento citorreductor) y 14
al de bajo riesgo (8 con flebotomias), todos ellos con tratamiento antia-
gregante asociado. La mediana global de la escala MPN-SAF TSS fue 17
(rango 2-58). Dentro del grupo de alto riesgo 26 pacientes (76,47 %) se
encontraban dentro del primer cuartil (0-25 puntos), 4 pacientes
(11,76%) dentro del segundo cuartil (25-50 puntos), 4 (11,76%) dentro
del tercer cuartil (50-75 puntos) y ninguno superaba los 75 puntos. Den-
tro del grupo de bajo riesgo, 10 pacientes (71,42%) dentro del primer
cuartil y 4 (28,57 %) dentro del segundo. La puntuacién media de cada
uno de los sintomas y el porcentaje de pacientes que superaba los 5 pun-
tos en cada item fue: “fatiga” 3,96 (56,25 %), “dolor 6seo” 3,19 (29,17 %),
“saciedad precoz” 2,35 (33,33%), “problemas de concentracién” 2,35
(27,08%), “sudoracién nocturna” 2,40 (27,08%), “malestar abdominal”
1,50 (18,75%), “prurito” 1,65 (12,05%), “pérdida de peso” 0,50 (6,25%)
y “fiebre” 0,10 (0%). La fatiga fue el sintoma mds prevalente, tanto en
pacientes de alto y bajo riesgo.

Conclusiones: La escala MPN-SAF TSS permite una evaluacién concisa,
valida y precisa de la carga de sintomas, demostrando que gran parte de
estos pacientes presentan una calidad de vida mejorable a pesar de pre-
sentar estabilidad hematimétrica. Esta herramienta permite detectar sin-
tomatologia no previsible analiticamente y dirigir la entrevista clinica y,
asi, poder llevar a cabo un plan de tratamiento personalizado y dirigido
de los sintomas.
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Introduccion: La clasificacién de la Organizacién Mundial de la Salud
de 2016 define un grupo de enfermedades mielodisplasicas/mieloproli-
ferativas (SMD/NMP) entre las que se incluyen la leucemia mielomono-
citica crénica (LMMCQ), el sindrome mielodisplasico con sideroblastos
en anillo y trombocitosis (SMD-SA-T) y los SMD/NMP inclasificables
(SMD/NMP-I). La presencia de caracteristicas clinicas tipicas de los SMD
y de las NMP dificulta el diagnéstico y el pronéstico de estas entidades
no esta bien establecido. El objetivo de este estudio fue comparar las ca-
racteristicas clinicas y el prondstico de una serie de pacientes del Registro
Espanol de Sindromes Mielodisplasicos (RESMD) con diagnéstico de
SMD/NMP tipo LMMC, SMD-SA-T y SMD/NMP-1.

Tabla 1.

SMD/NMP-I: sindrome mielodisplasico/mieloproliferativo inclasificable; SMD-SA-T: sindrome
mielodisplasico con sideroblastos en anillo y trombocitosis; LMMC: leucemia mielomonocitica
cronica, LDH: lactato deshidrogenasa; MO: médula dsea.

Figura 1.

Meétodos: Se analizaron un total de 83 pacientes del RESMD con diag-
néstico de SMD/NMP tipo LMMC, SMD-SA-T y SMD/NMP-I segtn la
clasificacién de la OMS de 2016. Se compararon las caracteristicas clini-
cas, la supervivencia global (SG) y la incidencia acumulada de progresién
(IAP). Se analizaron los factores predictivos de SG.

Resultados: La mediana de edad (extremos) era de 73 (23-93) anos y
57/83 (69 %) eran varones. El nimero de pacientes por grupo fue: LMMC
(n=30), SMD-SA-T (n=28) y SMD/NMP-I (n=25). Las principales carac-
teristicas clinicas estdn descritas en la Tabla 1. Se evidenciaron diferen-
cias estadisticamente significativas entre los tres grupos en la cifra de
hemoglobina, de plaquetas y de monocitos. Los pacientes con
SMD/NMP-I recibieron significativamente mds tratamiento de soporte
(24/25, 96%) que los otros 2 grupos (SMD-SA-T 19/28 [68%] y LMMC
16/30 [53%], p=0,002). Con una mediana (extremos) de seguimiento en
afios de 1,8 (0,5-9,5), 3,4 (0,3-17,9) y 1,3 (0,2-8,5) de los SMD/NMP-I,
SMD-SA-T y LMMC, respectivamente, la SG (IC95%) a los 5 afos fue
significativamente mayor en los pacientes con SMD-SA-T (57 % [33%;
81%]) respecto a los pacientes con LMMC y SMD/NMP-I (30% [7 %;
53%] vs. 28% [7%; 49%], p=0,035) (Figura 1). La IAP (IC95%) a los 5
afios fue similar en el grupo de pacientes con LMMC y SMD/NMP-I





