GUIA EDUCATIVA SOBRE
LA POLICITEMIA VERA




Disponer de informacion clara es muy importante para afrontar de la mejor forma posible una
enfermedad y su tratamiento.

Por eso, esta guia describe de forma sencilla y visual la policitemia vera y sus principales
manifestaciones clinicas, los componentes del organismo a los que afecta, las pruebas necesarias
para su diagnéstico, las principales opciones de tratamiento, y los diferentes recursos de los
que dispone para afrontar la enfermedad. Con esta Guia educativa sobre la policitemia vera
gueremos ayudarle a comprender qué es esta enfermedad y, ademas, presentarle los principales
conceptos con los que deberia familiarizarse ahora que acaban de diagnosticéarsela.

iNo se asuste con las palabras dificiles! Al final de la guia encontrara un pequeno diccionario que
le ayudara a entender los conceptos mas complejos relacionados con la enfermedad. Cuando vea
una palabra escrita en verde, busque su definicion en el diccionario que hay al final.

Y si necesita mas informaciéon no dude en hablar con su equipo médico. Ellos le ayudaran a
resolver cualquier tipo de duda.
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;QUE ES LA POLICITEMIA VERA?

Es un tipo de enfermedad de la médula ésea,
el tejido suave y esponjoso que hay en el
interior de los huesos.'

La médula 6sea se encarga de formar las células de

sangre a partir de unas células llamadas células madre.?
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TIPS

La formacion de
células de la sangre

Se conoce como
“hematopoyesis”,
porque en griego
“hemato” significa
sangre y “poyesis”
formacion.




;QUE OCURRE EN LA POLICITEMIA VERA?

La policitemia vera se desarrolla cuando una célula madre sufre un conjunto de mutaciones.

Esto da lugar a un funcionamiento anormal® que se traduce en la producciéon descontrolada
de glébulos rojos. En menor medida, también se produce un exceso de glébulos blancos y
plaguetas.?®

Los signos, sintomas

y complicaciones que
puedan aparecer durante
su enfermedad son el
resultado de la presencia
de demasiados glébulos
rojos y, con frecuencia,
de demasiadas plaquetas
y glébulos blancos en la
sangre.?
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Como consecuencia:

(1) La sobreproduccion de glébulos rojos vuelve
la sangre mas viscosa (espesa), de modo que
no fluye de forma eficiente.?

@ El elevado numero de plaguetas y glébulos
blancos contribuye a la formacion de coagulos que
pueden causar problemas serios, como accidentes
cerebrovasculares (derrame cerebral), ataques
cardiacos, trombosis venosa o embolia pulmonar.?

@ Las células madre pueden llegar a migrar a otros
o6rganos, como el bazo o el higado, para intentar
hacer su funcion (hematopoyesis extramedular),
haciendo que estos érganos aumenten de
tamano.*




;A QUIEN AFECTA?

La policitemia vera afecta a entre 5 y 30 personas por cada 100.000 en Europa.®
En nuestro pais, se estima aproximadamente que hay 1 nuevo caso por 100.000 habitantes
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La policitemia vera afecta a tan pocas personas

gue se considera una enfermedad rara.®

Quizéa por eso no habia oido hablar antes de ella.
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La policitemia vera afecta ligeramente mas a hombres que a mujeres® y, aunque puede
afectar a personas de cualquier edad, principalmente aparece entre los 65 y los 74 anos.®
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;CUAL ES LA CAUSA DE LA POLICITEMIA VERA? rigon

La policitemia vera se desarrolla cuando el ADN de una célula madre hematopoyética sufre Estas mutaciones alteran el sistema que regula la formaciéon de las células de la sangre,
un conjunto de mutaciones.’ conocido como via JAK-STAT.”®

En las personas
con policitemia
vera esta via esta
permanentemente
activada, es

decir, no deja de
funcionar en ningun
momento, haciendo
que las células
madre no paren de
multiplicarse y que,
ademas, funcionen
de forma alterada.’®




i CUALES SON LOS SINTOMAS MAS FRECUENTES?

La policitemia vera se manifiesta de forma muy variable, por eso no todas las personas
experimentan los sintomas con la misma intensidad. Algunas personas presentan pocos
sintomas, v se les suele diagnosticar la enfermedad mediante un anélisis de sangre de rutina.?

Sin embargo, en practicamente el 20 % de los pacientes se les diagnostica policitemia
vera por un episodio de trombosis (formacion de codgulos sanguineos) que suele ser
la primera manifestacion de la enfermedad.’

La trombosis,
insuficiencia cardiaca
o los accidentes
vasculares cerebrales
pueden ser efectos
nocivos de la sangre
viscosa, y de la
tendencia de las
plaquetas a agruparse
y causar coagulos
llamados “trombos'?

Las células madre
pueden migrar desde

la médula ¢sea a otros
érganos, principalmente
al bazo, haciendo que
crezca (esplenomegalia).
En algunos pacientes,
este crecimiento puede
no provocar molestias
pero en otros puede

dar lugar a molestias
abdominales* o

a sensacion de saciedad
temprana al comer.”
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Los efectos de la
policitemia vera en

los vasos sanguineos
pueden provocar
dolores de cabeza,
zumbidos en los oidos,
trastornos visuales,
como Visiéon borrosa o
areas ciegas, mareos o
Vértigo (una sensacion
més intensa de que
todo da vueltas).!

El cansancio y el picor
son los sintomas
mas habituales

en la policitemia
vera; también
pueden aparecer los
[lamados sintomas
constitucionales,
provocados por el
aumento de actividad
celular.”




;QUE PRUEBAS SE REALIZAN PARA SU DIAGNOSTICO?

ANALISIS DE SANGRE

o Permite determinar si hay cambios visibles en la sangre o si el
recuento de los distintos tipos de células sanguineas esta o no
dentro de los limites normales.?

ANALISIS MOLECULAR

o Se trata de analizar una muestra de sangre o de médula ¢sea
para localizar mutaciones en el ADN de las células que puedan
relacionarse con la policitemia vera.?

(i ASPIRADG' DE MEDULA GSEA
/S8 gy Y BIOPSIA

\ f o En algunos casos, el especialista podria indicar esta prueba que
Mﬁ consiste en coger una pequena muestra de la médula 6sea para
examinarla en el microscopio.?

ANALISIS HORMOTIAL

o Permite determinar si ha aumentado
o no la cantidad de una hormona
llamada eritropoyetina (EPO) en
sangre. En la policitemia vera, la
cantidad de esta hormona en sangre
suele estar baja.™

EXAMEN FISICO
o Examinar y palpar el abdomen permite
detectar si hay inflamacion del bazo.?

o Un reconocimiento general permite
detectar la presencia de prurito
(picores), eritromelalgia (rojeces) y
otros sintomas constitucionales, como
la sudoracion excesiva o el cansancio,
entre otros."
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Como existen otras

enfermedades que

presentan sintomas
similares, para
diagnosticar la
policitemia vera

normalmente hay que
hacer mas de una prueba.




;CUALES SON LAS OPCIONES DE TRATAMIENTO DE LA POLICITEMIA VERA? @

Indice

La mayoria de tratamientos convencionales para la policitemia vera tienen como objetivo evitar
los sintomas y complicaciones provocados por el exceso de glébulos rojos. Generalmente, la
policitemia vera se puede manejar eficazmente durante periodos muy prolongados.31%13

Las opciones de tratamiento varian segun el grupo de riesgo del paciente, que depende de su
edad y su historial de trombosis previas:™™
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Hay diferentes formas de
PH-[:LEHIES DE ALTH ﬁ] ESBO’ tratar la policitemia vera
e pero es importante que
tenga en cuenta que algunas

de ellas solo son (tiles para
algunos pacientes o en

determinadas situaciones.
PACIENTES DE BAJE RIESGO Su equipo médico decidira

o Las estrategias de citorreduccion

contribuyen a disminuir la produccion
de células madre en la médula 6sea.™

© Cuando la citorreduccion no es cual es el mejor tr?jtamlento.
i . ., . . para usted.
o Las sangrias consisten en la extraccion de sangre una o P(U'ﬂ' RIESGﬂ efectiva o no se tolera, existen otras
dos veces por semana para reducir el volumen de N _alternativas terapéuticas
, OIS para reducir ¢ , 60 Al & CON TROMBOSIS PREVIAS P
glébulos rojos, siendo el objetivo mas comun el

mantenimiento de un hematocrito inferior al 45 % en
hombres y al 42 % en mujeres."

RAJG R]ESBU o Tomar terapias antiagregantes (salvo en casos de MEDIDAS COMPLEMENTARIAS

contraindicacién médica) permite disminuir el riesgo de o También se incluyen medicamentos para disminuir el picor y
<50 ANOS Y SINTROTBOSISPREVAS ~ formacion de coagulos. '™

otros sintomas constitucionales.™




;COMO AFRONTAR LA POLICITEMIA VERA?

JE] [quipo médico

o Mantenga una comunicacion clara y continua con su equipo médico.
Consultar con ellos cualquier duda le ayudara a sentirse mas comodo con todo lo
gue experimente y con lo que debe hacer en cada momento.

oTambién es util que lleve un seguimiento de sus sintomas, por ejemplo, anotando
en una libreta como se encuentra. De este modo, cuando hable con su médico le
podra explicar su evolucion con todo tipo de
detalles, sin olvidar nada importante.

~1 Familia y amigos

2 S La familia y los amigos son un pilar basico.
Es de gran ayuda ir acompanado a las visitas
médicas 0 compartir las preocupaciones
con alguien de confianza. Contar con el apoyo
de las personas mas cercanas le ayudara a no
sentirse solo y a afrontar con mas energia los
momentos dificiles.
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+ Asociaciones de pacientes

© Puede valorar la posibilidad de contactar con asociaciones de pacientes con policitemia vera,
ya que hablar con personas que estan pasando o ya han pasado por una situacion similar
puede ser de ayuda.

o
g.: MPN Espafa

Haga click aqui para encontrar mas informacién en
la web de la asociacion espafola de pacientes de NMP
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" Digta equilibrada

g © Algunos pacientes pierden el apetito por el cansancio, las molestias abdominales o el
o crecimiento del bazo. Puede comentar con su médico cualquier problema relacionado con
la alimentacion o el apetito para saber como controlar su dieta, si fuese necesario.

éﬁ, Actividad fisica

==+“ o Esimportante que mantenga un nivel de actividad adecuado para usted. No es necesario
(jni recomendable!) que haga grandes esfuerzos. Simplemente mantenerse activo con
actividades cotidianas (cocinar, salir a hacer la compra, pasear, e€tc.) o ejercicios de intensidad
adecuada, que le ayudaran a descansar durante la noche y a mejorar su estado de animo.



https://www.mpn-esp.es/

DICCIONARIO DE LA POLICITEMIA VERA

Célula madre: célula que tiene la capacidad de reproducirse para formar diversos tipos de células especializadas. En el caso
de las células madre hematopoyéticas, estas pueden dar lugar a los glébulos rojos, los glébulos blancos y las plaquetas.

Citorreduccion: disminucion de la cantidad de células; en la policitemia vera existen varias estrategias de tratamiento
citorreductor orientadas a compensar la sobreproducciéon de células sanguineas.™

Enfermedad rara: enfermedad que afecta a un nimero reducido de personas. En Europa se considera “rara” una enfermedad
que afecta a menos de 50 personas al afo por cada 100.000.5

Eritrocito (o globulo rojo): célula de la sangre encargada de transportar
oxigeno a los tejidos gracias a la hemoglobina, un elemento que se encuentra
en el interior de este tipo de célula.

Eritromelalgia: sindrome caracterizado por la aparicion de rojeces en las
extremidades, normalmente acompanadas de sensacién de quemazon y dolor.
En la policitemia vera se suele relacionar con la sobreproduccion de células
sanguineas.

Eritropoyetina (EPO): hormona producida por células en el rinén encargada
de ordenar a las células madre de la médula ésea que produzcan mas glébulos
rojos cuando los niveles de oxigeno estan bajos.

Esplenomegalia: crecimiento del tamano del bazo.
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Hematocrito: porcentaje del volumen de toda la sangre que estd compuesto de glébulos rojos. Este porcentaje depende del

numero de glébulos rojos y de su tamano.

Hematopoyesis: proceso de formacion de las células de la sangre. El término deriva del griego: “hemato’ que significa
sangre, y “poyesis’ cuyo significado es formacion.

Hematopoyesis extramedular (o secundaria): proceso de formacién de células de la sangre producido fuera de la médula 6sea.

Médula ésea: tejido suave y esponjoso que se encuentra en el interior de los huesos. Es el tejido donde se realiza la funcién
de hematopoyesis.

Mutacion: cambio en el ADN de una célula que produce una modificacién en sus caracteristicas.

Neoplasias mieloproliferativas (NMP): es el nombre que recibe un grupo de enfermedades crénicas que se caracterizan
por ser enfermedades de la sangre en las que uno o varios tipos de células sanguineas se producen de forma excesiva y/o
alterada. En inglés se denominan myeloproliferative neoplasms, de ahi las siglas MPN. La policitemia vera es una de las
enfermedades que engloba este grupo.®

Sintoma constitucional: sintoma general, es decir, que tiene lugar en todo el cuerpo y no en un solo érgano.

Trombosis: formacion de un codgulo (trombo) en un vaso sanguineo (arteria o vena), que impide el correcto flujo de la sangre
hacia los tejidos.

Via JAK-STAT: uno de los sistemas de transmisién de sefales que utilizan las células del cuerpo para regular procesos de
funcionamiento. La via JAK-STAT participa, entre otros, en la formacion de las células de la sangre.
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