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LA ENFERMEDAD

El diagnodstico de la policitemia vera (PV) implica
incertidumbrey, sobre todo, muchas preguntas.
¢Enqué consiste esta enfermedad poco frecuente?
¢Como se desarrolla?

¢Qué sintomasy riesgos pueden presentar?

&Y como podemos ayudarle?
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¢ Qué es la policitemia vera?

* Esunaenfermedadde lamédula 6sea, encargadade
formar las células de lasangre.

» Afecta principalmente mayores de 60 anos.
* Noeshereditaria.
e Puede tratarse de formaadecuada.

* Suele progresar lentamente. La esperanzade vida puede
verse reducida, por las complicaciones de la enfermedad.

{
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¢Por qué se produce?

Casitodoslos pacientes con policitemiavera presentan una

modificacionde laenzima JAK2.

Este "interruptor” se activa constantemente y, como resultado,

tiene lugar una producciéon descontroladade células

sanguineas, especialmente de glébulos rojos, pero también
puede aumentar el numero de gldbulos blancosy plaquetas.

Sus consecuencias son:
» Hiperviscosidad de la sangre.

*  Trombocitosis, formacion de coagulos que pueden causar

problemasserios.

» Hematopoyesis extramedular, migracion de células a otros

6rganos, aumentando su tamano.
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¢, Como evolucionala enfermedad?

+ Elprondsticodepende de: edad, antecedentes médicos y lamaneraenque Pk Sahisa G ool Transicion ala fase avanzada
. (sélo en algunos casos)
se responde al tratamiento. > >
* Enalgunospacientes, la enfermedad puede permanecer estable durante
afos, mientras que en otros, puede progresar con el paso del tiempo. , - Los sintomas Ve etreaion Laformacion
) _ . . Hiperproduccion y el riesgo de desangreen dela sangre
*  Muchas personas con PV llevan una vida normal durante afnos, sin sufrir de células comdplicaciones a1 fo oo thqesglaza,
. . . . sanguineas ueaen verse A alnigadoy al
complicaciones ni sintomasimportantes. . ;’umemados disminuye bazfj ’

» Esnecesario evaluar de formaregular los valores sanguineos, incluidoel
valor de hematocrito para detectar posibles complicaciones.

¢ Por qué es necesario un buen seguimiento?

* Elhematocritomide la proporcion glébulos rojos en el volumen sanguineo.

~  Hematocrito i<45°/0!
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« Enlospacientes con PV, el hematocritono debe exceder el 45% porque, de lo
contrario, el riesgo de que se formen coagulos sanguineos puede aumentar.




Etapa avanzada de la policitemia vera

*  Enalgunoscasos,laPV pasade una
hiperproducciona una hipoproduccionde
células sanguineasy lamédula 6seacada
vez produce menos células sanguineas
nuevas mp susceptibilidad a desarrollar
infeccionesy hemorragias.

»  Silos glébulosrojos siguen disminuyendo, Bazosano

puede producirse unaanemia mp eltamano
del bazo puede aumentar (esplenomegalia)

y provocadolor en elabdomen o sensacion

de saciedad precoz.

Bazo
hipertrofiado
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EL DIAGNOSTICO

¢, COmMo se reconoce
la policitemia vera?

Muchos de sus sintomas no pueden
interpretarse de formadirecta, yaque sedanen
otras enfermedades mucho mas habituales:

* Problemas circulatorios enmanosy pies,
enrojecimiento de la piel o coloracionazul de
los labios.

 Irregularidades en los valores sanguineos.
*  Trombosis.
* Picory fatigacrénica.
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cComosellega
aun diagnéstico fiable?

Analisis de sangre

Bajo la sospechade padecer PV el especialista
realizaralas siguiente pruebas:

-
5@ Andlisis de sangre.
, Recuento de glébulos blancos
Pruebas para detectar anomalias il
{ genéticas (mutaciones genéticas). - Recuento de plaquetas sanguineas
Analisis de sangre:
hemogramay Hemoglobina
. , . eritropoyetina
Punciénde lamédula 6sea (no Hematocrito
siempre es necesaria). Erfieoovetia

X , < Numero/aspecto delas células
Y, en caso necesario, una ecografia Examendela médula Gsea Borlopoysices

paradeterminar eltamano delbazoy

delhigado. Mutaciones genéticas

(especialmente la mutacion JAK2)




¢Por qué es necesario realizar
un analisis de sangre?

* Unosvalores sanguineos elevados y unaanomaliaen el gen JAK2, son
muy orientativos de policitemiavera.

¢Por qué es importante el
examen de la médula 6sea?

» Sirve paradeterminar ladensidady los tipos de células. También se
evallala estructurade lamédula ésea.

* Enestaprueba, el médico tomauna pequefia cantidad de médula
Oseadirectamente del hueso de la cadera.

Foto: Normal adult bone marrow aspirate - 1. © 2021 American Society of Hematology. Peter Maslak.
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LOS SINTOMAS

Algunos pacientes pueden
presentar sintomas como el
cansancio, el picor, los dolores de
cabezaolos problemasde
concentraciondesde uninicio,
aunque en otras ocasiones no
suelen manifestarse hastaal
cabo de anos.
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Sintomas mas frecuentes

Fatigaintensa Sudores nocturnos

« Elsistemainmunitario libera sustancias mensajeras
» Reaccioninflamatoria en el cuerpo
» Sudoracioén excesivadurante lanoche

« Elsistemainmunitario libera sustancias mensajeras
» Reaccioninflamatoria en el cuerpo
« Elgran consumo de energia genera fatiga

Picor Dolores abdominales

» Debido alafibrosis la médula 6sea produce menos células sanguineas

» Elbazo o el higado se hacen cargo de la formacion de sangrey aumentan
sutamano

« Lapresion sobre el estdbmago causa molestias

» Reaccion del sistemainmunitario
- Liberacion de sustancias mensajeras (citocinas)
* Picor

Problemas de concentracion Fiebre

« Elsistemainmunitario libera sustancias mensajeras
» Reaccioninflamatoria en el cuerpo
* Puede aparecer fiebre

« Liberacion de sustancias mensajeras
 Desarrollo de procesosinflamatorios
* Problemas de concentracion

Falta de actividad ; Pérdidade peso

 Disminucion del apetito debido ala saciedad precoz
» Molestias por el aumento de tamafo de los érganos internos
* Aumento de los procesos metabdlicos

* Fatigay mal humor
 Apatiay falta de energia
+ Disminucién de laactividad
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Problemas cutaneos

Pueden aparecer problemas cutaneosrelacionados con
laenfermedad o el tratamiento.

- Sequedad

* Vasculitis
* Ulceracion

* Queratosis actinica

Revise su piel conregularidad e informe asu
médico si observa alguna anomalia.

\
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Trastornos circulatorios y trombosis

Riesgo de trombosis m) coagulo de sangre

Cuando un coagulo bloguea el flujo de sangre en una arteria principal,
puede provocar:

* Infarto de miocardio. Caracterizado por un dolor muy intensoen
el pecho, que no cambia con laposturani conlarespiracion,y que
puede acompanarse de sudores.

« Accidente cerebrovascular. Puede producir laimposibilidad de
mover la mitad derecha o izquierda del cuerpo, laimposibilidad de
hablar, gesto de bocatorcida, etc.

Estadonormal

00
(n ) oo oo
0 (n ] ]

[ 28]

q
Si se presentan estos sintomas, &
debe acudirse al Hospital aunque
desaparezcan pasados unos minutos.
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En cambio, si un coagulo bloqueauna vena, puede provocar:
*  TVP.Puede producir dolor, hinchazon, enrojecimientoy venas
superficiales dilatadas.

*  Embolia pulmonar.Se produce cuando el coagulo se desprendey
obstruye una arteriapulmonar.

Estado trombdtico

TRATAMIENTO MANEJO CALIDAD DE VIDA



Consejos para prevenir
las trombosis

* Sigaunadietasanay equilibrada.

* Absténgasede fumar.

* Hagaejercicioregularmente.

- Evite estar sentado durante mucho tiempo.

» Parafavorecerlacirculacionde lasangre enlas
piernas, es bueno levantarse de vezen cuandoy
caminar un poco.
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Otras complicaciones

—e

Aumento del volumen del bazo. —
——

. P —

« Sepresentasoloenalgunos pacientesy enlas etapas P
| —

avanzadasde laenfermedad. | ——

* Lamédula éseaesreemplazadacadavez mas por tejido f———

fibrosoy conjuntivo, disminuyendo asi su capacidad para
formar nuevas células sanguineas.

i

* Lasangre se formaentoncesen el bazoy el higado, lo cual
llevaa unaumento del volumen del bazoy el dolor.

El médico puede realizar una ecografia de abdomen para
determinar el tamaio exacto del bazo.
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Registro de sintomas MPN10

* Ayudaaidentificar, registrar, evaluar y documentar los sintomas de su enfermedad de manera sistematica para su médico.
* Registralos diez sintomas mas habituales de las neoplasias mieloproliferativas, evaluando cada una de ellas conuna escalade 0 a 10.
* O significa"ausente"y 10 corresponde a la "maximaintensidad”.

REGISTRODE  Nombre: I Rellene el formulario antes de acudir ala
i ‘echa: .

LOSSINTOMAS| e consulta. Escriba sunombre y fecha.

La hoja de registro de sintomas MPN10 le ayuda a identificar los sintomas de su

enfermedad y a controlarlos de forma activa.

1. Evalte el agotamiento [fatiga, cansancio) que ha experimentado durante las Gltimas 24 horas.

. . Marque el nimero que mejor describa su peor grado de agotamiento.
Primero, marque el grado de cansancio sivTous aente [r—

(fatiga) que ha experimentado en las et JEOIEREOIO © © © O -y
u ItimaS 24 horas 2. Marque el nimero que describa el alcance de las dificultades experimentadas para cada uno de los '

siguientes sintomas a lo largo de La Oltima semana.

ausente miximo

i I N €3 © © O© s m ,
Dolores abdominales 0 1 2 3 4 5 ‘.‘6v m
Falta deactvidad e © 60 0 O m

. . Dificutades de concentracién® 0 1 200 3 AN 4 D O 7

Marque laintensidad del resto de = 6 6 O O
sintomas que ha experimentado en la = S 6 0 0 0

Ultima semana. P— N6 0 0 0 © O §

Fiebre [3378°C) e 060 0 € 1. m 8 é

Pérdidade peso imoluntafle DN © O 6 © B '8 ) é

et s s orntte @ | Determine el valor total de los sintomas,
e e sumando cada valor individual.
—
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EL TRATAMIENTO
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Objetivos del tratamiento

Controlar su enfermedad alargo plazo
y aliviar los sintomas.

Hay tres objetivos fundamentales:

Reducir la hiperproduccion constante de las células
sanguineas (valor de hematocrito <45 %).

2 Preservar la calidad de vida.

3 Lograr la estabilizacion alargo plazo de la enfermedad.
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EL MANEJO DE LA POLICITEMIA VERA
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¢ Qué opciones existen?

Flebotomias o sangria

@ Objetivo: diluir la sangre.

Puede reducir rapidamente el hematocrito con el objetivo de
mantenerlo por debajo del 45%.

Hematocrito i<45%!

Tratamiento citorreductor

@ Objetivo: disminuir los recuentos sanguineos.

Actualmente no se dispone de ningutin tratamiento que
reduzca eficazmente el riesgo de que evolucione a
mielofibrosis (MF) o leucemia mieloide aguda (LMA).

4@ ENFERMEDAD DIAGNOSTICO SINTOMAS

Foto: Normal adult bone marrow aspirate - 3. © 2021 American Society of Hematology. Peter Maslak.
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LA CALIDAD DE VIDA

Llevar undiariole ayuda arecoger
SuUS experienciasy conocimientos
positivos, asicomo aregistrar los
cambios en su estado de salud.
Estainformacion también es
importante para que el médico
evalle el estado de su enfermedad.
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Como mantener
su calidad de vida

Registre los cambios en su estado de salud
*  ¢Notaalgun cambioensu estado?

* Qué contribuye a subienestary qué no.

* ¢Notaalgun efecto secundario o sintoma?

Actividad fisica
* Mejorael flujo sanguineoy reduce el riesgo de trombosis.

* Reduce elriesgo de padecer uninfartode miocardioy unaccidente
cerebrovascular.

» Favorecelacirculaciénde lasangre.

* Alivialafatigay ladepresion.

*  Puede mejorarelhumor.

* Aumentalaconfianzaenuno mismoy eleva la autoestima.

Los deportes de resistencia, como caminar, son particularmente
adecuados para mejorar su rendimiento fisico.

4@ ENFERMEDAD DIAGNOSTICO SINTOMAS

TRATAMIENTO

MANEJO

pEs

i CALIDAD DE VID

s
A gae



Como mantener
su calidad de vida

Relajacion

Las técnicas de relajacion ayudan a afrontar mejor las
consecuenciasdel estrésy tieneninfluenciasobre:

» Lastensionesyloscalambres.

* Lossintomasde agotamiento.

* Losproblemasde concentraciony memoria.

Alimentacion saludable

« Unadietaequilibradaayuda a mantener las funcionesfisicas y
mentalesy a prevenir los sintomas asociados a carencias
nutricionales.
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Como ayudar a que su entorno
comprenda su enfermedad

Es convenienteinformar de laenfermedadasu
familiay amigos.

Hablar de las expectativas.

Acepte laayuda o apoyo.

Trate los problemas fisicos con su pareja. ‘
Cuando se siente fisicamente incomodoyy por lo R\ j/ L

tanto no desea mantener ninguntipo de % < -
contactofisico. \ \ ' 1 -
1 ~ »

2 WON =

o

&; N
N
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Como preparar la visita
consu meédico

1 Informe a sumédico sobrela
enfermedady su estado.

Haga preguntas especificas sobre
todo lo que necesite saber.

3 Mantenga una comunicacion abierta
consumeédico.
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Enlacesy direcciones

Asociacion de Afectados por Neoplasias Mieloproliferativas MPN
C/ Pau Alsina 64, Esc. B, Entresuelo 5

08024 Barcelona (Esparia)

info@mpn-esp.es

Encontrara informacién mas detallada sobre la policitemia vera en:
WWW.mpN-esp.es
www.tucuentasmucho.com

Estos enlaces le dirigiran a paginas web de otros proveedores, de cuyo contenido
Novartis no se hace responsable.

Créditos

Este folleto se ha elaborado con la colaboracion de:

* Dr. Axel Rufer, Luzerner Kantonsspital, hematologia

* Dr.Nathan Cantoni, Kantonsspital Aarau, hematologia

» Dra. llka Rusges-Wolter, consultorio de hematologia, Berna
* Pacientes con policitemia vera
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