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Nociones basicas sobre NMP

¢, Qué son las NMP?
¢, Cuadles son las NMP clasicas?
¢, Cual es el mejor tratamiento?

Puntos clave
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1 Nociones basicas sobre NMP » ;Qué son las NMP?

Las neoplasias mieloproliferativas
son un tipo de cancer sanguineo.
También denominados NMP, estos
canceres crecen lentamente, por

lo que muchas personas con NMP
tienen una vida larga. El impacto de
las NMP en la calidad de vida varia
mucho de una persona a otra. En
algunos casos, la presencia de NMP
provoca sintomas que cambian la
vida.

;, Qué son las NMP?

Las neoplasias mieloproliferativas (NMP) son un
grupo de canceres sanguineos poco frecuentes
con un nombre poco habitual. ¢ Qué significa
exactamente ese nombre?

» La primera parte de la segunda palabra,
mielo, hace referencia a la médula 6sea.
Practicamente todos los huesos tienen un
centro blando, llamado médula, donde se
forma la mayoria de las células sanguineas.

» La segunda parte de dicha palabra,
proliferativa, se refiere al rapido
crecimiento de las células.

> Una neoplasia es un crecimiento anormal
de las células.

En conjunto, el nombre neoplasias
mieloproliferativas significa canceres de células
sanguineas en la médula ésea. Hay muchos tipos
de células sanguineas, por lo que hay muchos
tipos de canceres sanguineos. En la siguiente
seccion, repasemos como se forman las células

sanguineas para entender mejor qué son las NMP.
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Las NMP no son...

Sindromes mielodisplasicos (SMD)

Al igual que las NMP, los SMD son canceres

de células precursoras sanguineas dentro de la
linea celular mieloide. Los SMD provocan un bajo
numero de células sanguineas.

Sindromes mielodisplasicos/neoplasias

mieloproliferativas (SMD/NMP)

Los SMD/NMP son un grupo de canceres distintos
de los NMP y los SMD. Las células sanguineas
maduras son anormales y hay un numero elevado
de células sanguineas.

Mastocitosis sistémica

La mastocitosis sistémica es una acumulacion en
el cuerpo de un tipo de globulos blancos, llamados
mastocitos, excepto en la piel. Con la NMP, puede
aparecer un subtipo llamado mastocitosis sistémica
con una neoplasia hematolégica asociada (MS-
NHA).

Leucemia mieloide aguda (LMA)

La LMA es un cancer de las células mieloides
de la médula 6sea. Produce muchos blastocitos
mieloides anormales, que no pueden convertirse
en células sanguineas maduras. La NMP puede
transformarse en LMA, aunque rara vez ocurre.

Syt
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=

]

SyElEmic
Maziocylosis

bbpeiochsplagtic
Syndnomes

La biblioteca completa de NCCN Guidelines for
Patients esta disponible en
NCCN.org/patientguidelines
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1 Nociones basicas sobre NMP » ;Qué son las NMP?

Las NMP afectan las células sanguineas
muy jovenes

Las células sanguineas no viven mucho tiempo,

por lo que necesitan ser sustituidas con frecuencia.

Surgen a partir de los cambios en una serie de

células. El proceso puede simplificarse en 3 pasos:

1. Las células madre hematopoyéticas se
convierten en todos los tipos de células
sanguineas, incluidos los glébulos rojos,
los glébulos blancos y las plaquetas. Hacen
copias exactas de si mismas y fabrican

células diferentes que estan un paso mas
cerca de convertirse en células sanguineas.
Estas células diferentes se denominan células
progenitoras.

Las células progenitoras pertenecen a una de
las dos familias de células sanguineas: lineas
celulares mieloides o linfoides. Las células
progenitoras se convierten en blastocitos. Los
blastocitos son células sanguineas jovenes (0
inmaduros).

Células sanguineas

~

Las células precursoras sanguineas son las células a partir de las cuales se forman todas las células
sanguineas. Pasan por una serie de cambios hasta convertirse en células sanguineas maduras. Los
tres tipos principales de células sanguineas son los glébulos rojos (eritrocitos), los globulos blancos
(granulocitos, monocitos y linfocitos) y las plaquetas (trombocitos).

Célula precursora
sanguinea

Mielohemocito

blasto blasto
|
I |
// Y
I_// w‘y,j
Eritroblasto Megacarioblasto Mieloblasto Linfoblasto
Megacariocito
< *' (¢ )
Glébulo rojo Plaqueta Glébulo Glébulo Glébulo
Eritrocito Trombocito blanco blanco
\ Granulocito Monocito Linfocito /

Linfohemocito
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1 Nociones basicas sobre NMP » ;Cuéles son las NMP clasicas?

3. Cada tipo de blastocito esta preparado para g,CuéIes son Ias N M P
convertirse en un determinado tipo de célula L.
sanguinea madura. Las células sanguineas clasicas?
maduras son células completamente
desarrolladas que realizan funciones Existen varios tipos de NMP, pero en este libro se
especificas. Los principales tipos de células tratan los tipos mas comunes (o clasicos):
sanguineas son los glébulos rojos, los globulos
blancos y las plaquetas. > La policitemia vera (PV) que causa un

exceso de glébulos rojos.
La NMP afecta a las células que se encuentran
en el primer paso de la formacién de las células
sanguineas. Son canceres de células precursoras

> La trombocitemia esencial (TE) que
provoca un exceso de plaquetas.

sanguineas, pero solo afectan a la familia de > La mielofibrosis primaria provoca un
células mieloides. Los blastocitos mieloides exceso de megacariocitos que desencadena
maduran y se convierten en células sanguineas, una acumulacién de cicatrices (fibrosis) en la
pero se producen demasiadas células sanguineas. médula désea.
El tipo de célula sanguinea madura en exceso
depende del tipo de NMP. Para obtener mas informacion sobre los tipos
clasicos de NMP, consulte el Capitulo 2: Pruebas
para la NMP.
La leucemia mieloide cronica (LMC) es una NMP
con demasiados granulocitos, un tipo de glébulo
blanco. Algunos la denominan NMP clasica,
pero a menudo se habla de ella por si sola. Su
Las NMP estan clasificadas como un tratamiento se basa en un marcador de cancer que
cancer sanguineo, jpero es un tipo no tienen las demas NMP clasicas.
de cancer con una ¢ muy pequenal! Puede encontrar mas informacién sobre LMC en
Es logico tener miedo y obsesionarse NCCN.org/patientquidelines y en la aplicacion
al recibir el diagnéstico (ja mi me NCCN Patient Guides for Cancer.

sucedid!), pero en la mayoria de los
casos las NMP son extremadamente
tratables. Busque un médico
especialista en NMP y participe en

foros en linea de pacientes con NMP Chronic
Myeloid
Leukemia

con buena reputacion, eso marca la
diferencia”.
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1 Nociones basicas sobre NMP » ;Cual es el mejor tratamiento?

¢, Cual es el mejor tratamiento?

No existe un tratamiento para la NMP que sea el
mejor para todo el mundo. El mejor tratamiento
es el que es adecuado para usted. Su plan de
tratamiento debe seguir las mejores practicas:
atencion oncoldgica basada en la ciencia y en

el consenso de los expertos. En los siguientes
capitulos se explican las mejores practicas de
deteccidn y tratamiento de las NMP.

Es posible que no se requiera
tratamiento

Las NMP son un tipo de cancer cronico. El cancer
cronico puede permanecer estable durante varios
afios y progresar lentamente. Es posible que no
se requiera tratamiento de inmediato o en ningun
momento, pero estos canceres sanguineos no
suelen curarse.

Las personas con NMP suelen vivir muchos

afios con el tratamiento adecuado. Muchas
personas tienen una esperanza de vida cercana

a la normalidad. Pero en otros casos, el cancer
empeora mas rapidamente. La evolucion

del cancer depende del tipo de NMP, de las
caracteristicas del cancer, asi como de la edad y el
estado de salud del paciente.

Alivio de los sintomas

Las NMP causan diversos sintomas: fatiga, dolor
de cabeza y dolor abdominal, por nombrar solo
algunos. En los ultimos afios se han desarrollado
encuestas validas para evaluar los sintomas. Para
obtener mas informacion, consulte el Capitulo 3:
Sintomas y encuestas.

La carga de los sintomas de la NMP varia mucho
segun las personas. Para muchas personas,

sin embargo, la carga es intensa y afecta su
calidad de vida. Los sintomas pueden limitar las
actividades cotidianas y las horas de trabajo. El
alivio de los sintomas se trata en el Capitulo 6:
Tratamiento complementario.

NCCN Guidelines for Patients®
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Prevencion de las complicaciones

Su equipo de atencién médica estara atento a las
3 principales complicaciones de las NMP:

» Sangrado anormal
» Coagulos sanguineos

» Progresién de la enfermedad

El sangrado anormal (hemorragia) y los coagulos
sanguineos (trombos) son mas frecuentes en la
PV y la TE. Pero ambos también se producen en
la mielofibrosis. Los sangrados anormales suelen
ser leves, pero pueden ser graves. Los coagulos
sanguineos pueden obstruir los vasos sanguineos.
Pueden ser mortales, aunque es poco frecuente.

Las NMP pueden progresar hasta convertirse en
enfermedades mas graves, pero en la mayoria de
los casos esto no sucede. La TE y la PV pueden
progresar hasta convertirse en mielofibrosis.
Aunque es poco frecuente, las NMP pueden
progresar hasta convertirse en leucemia mieloide
aguda (LMA). Cuando una NMP progresa a LMA,
se suele utilizar el término NMP en fase blastica
(NMP-FB).

La prevencién de las complicaciones se trata en el
Capitulo 4: Coagulacion enla PV yla TE, y en el
Capitulo 5: Mielofibrosis.

Luche por usted mismo

Usted es miembro de su equipo de atencién contra
el cancer. Hable sobre las recomendaciones de
este libro con su equipo. Juntos pueden elaborar el
plan de atencion mas adecuado para usted.

En el Capitulo 7, encontrara una lista de preguntas
que puede hacer a su equipo. Es mas probable
que obtenga la atencidn que desea si hace
preguntas y toma decisiones con su equipo.



1 Nociones basicas sobre NMP » Puntos clave
Puntos clave ‘ ‘

> Las neoplasias mieloproliferativas, o NMP,

son un tipo de cancer sanguineo. Las . .
NMP provocan un alto nimero de células Es necesario defender sus propios

sanguineas. intereses, sobre todo teniendo en

> Las tres NMP clasicas son la policitemia vera cuenta que se trata de un cancer

(PV), la trombocitemia esencial (TE) y la poco frecuente y que la gran mayoria
mielofibrosis primaria (MFP). de los expertos en atencion médica

» Las NMP son un tipo de cancer crénico, lo no conocen I:.as NMP,‘ Si no’h.uplera
que significa que empeoran lentamente. observado mis F.H'Oplos.anahSIS
de sangre, solicitado citas con los

» Con tratamiento, la mayoria de las personas hematologos y no hubiera dejado de

viven una larga vida, aunque muchas luchan

con sintomas agudos. En otros casos, el preguntarme ‘por qué’, seguiria sin

cancer puede empeorar rapidamente o conocer mi diagnostico y es posible

causar una complicacion mortal. que no me hubiera enterado hasta
que posiblemente fuera demasiado
tarde”.
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2
Pruebas para NMP

Pruebas que se deben realizar
Antecedentes médicos
Examen fisico

Analisis de sangre

Analisis de médula 6sea
Pruebas de biomarcadores
Como diagnosticar la NMP
Desafios en el diagndstico

Puntos clave
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2 Pruebas para NMP » Pruebas que se deben realizar

Si su profesional de atencién
médica sospecha que padece una
neoplasia mieloproliferativa (NMP),
debera realizarse varias pruebas.
Estas pruebas se describen en este
capitulo.

Pruebas que se deben realizar

Las pruebas no difieren mucho entre los tipos de
neoplasia mieloproliferativa (NMP). Cada tipo,
policitemia vera (PV), trombocitemia esencial (TE)
y mielofibrosis primaria (MFP), requiere analisis de
sangre. Las pruebas de médula 6sea también son

muy frecuentes. Consulte la Guia 1 para

obtener una lista de las pruebas utilizadas para
diagnosticar y planificar el tratamiento de las NMP.

Pida copias de los resultados de sus pruebas y
tome notas mientras su profesional de atencion
médica le explica los informes. No deje que los
nervios le impidan hacer preguntas. Las NMP
pueden ser dificiles de entender.

Puede resultarle util que alguien lo acompafie a
sus citas. Tenga sus informes y otros documentos
a mano y organizados en un archivo (por ejemplo,
en una carpeta) para cuando los vuelva a
necesitar.

/
Guia 1
Pruebas de neoplasia mieloproliferativa
Antecedentes » Antecedentes médicos, incluidas transfusiones y medicamentos
médicos » Examen fisico
y examenes » Escala de sintomas

* Frotis de sangre

Analisis de sangre

coagulacién

* Hemograma completo (HC) con férmula leucocitaria

 Perfil metabdlico completo, pruebas de funcién hepatica, lactato
deshidrogenasa (LDH), acido urico

+ Eritropoyetina (EPO) y hierro

» Aveces es necesario realizar pruebas de antigeno leucocitario humano y de

osea .

Analisis de médula  Biopsia y aspiracién de médula 6sea
Estudio de la médula 6sea mediante tinciones especiales y microscopio

biomarcadores

* Hibridacion fluorescente in situ (FISH) o RT-PCR multiplex para BCR-ABL1
Pruebas de * Pruebas moleculares o secuenciacion multigénica de la préxima generacion
(NGS) para las mutaciones JAK2, CALR 'y MPL
+ Citogenética mediante cariotipo con o sin FISH

-
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2 Pruebas para NMP » Antecedentes médicos » Examen fisico

Antecedentes médicos

Tenga en cuenta que su profesional de atencion
médica revisara detalladamente su estado de
salud. Este paso se conoce como el registro de los
antecedentes médicos. Su profesional de atencion
médica querra averiguar mucho sobre su salud
pasada y presente. Es probable que se le pregunte
sobre lo siguiente:

» Enfermedades y afecciones

» Medicamentos y suplementos recetados y
de venta libre, intervenciones quirurgicas y
transfusiones de sangre

> Elecciones de estilo de vida, como la dieta,
el grado de actividad fisica y si fuma o bebe
alcohol

» Sintomas y complicaciones de las NMP,
como dolor de cabeza, dolor de huesos, dolor
abdominal, picazén u hormigueo y fatiga
extrema

Las NMP no suelen ser hereditarias. Es muy poco
frecuente nacer con un gen anormal que cause
una NMP. La mayoria de las personas adquieren
cambios en los genes después del nacimiento que
pueden dar lugar a una NMP.

Algunos otros tipos de cancer y enfermedades
son hereditarios. Debe estar preparado para
hablar de los problemas de salud de sus parientes
consanguineos cercanos. Entre ellos estan sus
hermanos, padres y abuelos.

NCCN Guidelines for Patients®
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Examen fisico

El profesional de atencién médica también le
realizara un examen fisico. Este examen incluye
las siguientes acciones:

» Controlar sus signos vitales (presion
sanguinea, frecuencia cardiaca, frecuencia
respiratoria y temperatura corporal) y evaluar
su aspecto general

» Palpar y auscultar los érganos, incluidos el
bazo y el higado

» Evaluar su nivel de dolor, si lo hay, ante el
contacto

¢

Gran parte del diagnéstico y el
tratamiento se basa en el nimero de
analisis de sangre y puede hacerse
de forma virtual. Busque una segunda
o tercera opinion. Si no hubiera
buscado a un increible experto en
NMP y en su lugar hubiera confiado
en mi primer oncoélogo, es seguro
que no estaria donde estoy ahora:
saludable, con buenos resultados y
con confianza en mi tratamiento de
la NMP y en mi equipo de atencioén
médica”.



2 Pruebas para NMP » Andlisis de sangre

Analisis de sangre

Los analisis de sangre permiten valorar las
células sanguineas, las proteinas y las sustancias
qguimicas presentes en el torrente sanguineo.
Suelen utilizarse para detectar enfermedades

y planificar el tratamiento de los canceres
sanguineos.

Algunos analisis de sangre se realizan con

una maquina, mientras que otros requieren

la intervencion de un anatomopatoélogo. Un
anatomopatologo es un médico especializado en
tejidos y células.

En el caso de la NMP, un médico llamado
hematologo puede formar parte de su equipo

de atencion. Un hematdlogo es un experto en el
diagnostico de canceres de células sanguineas e
inmunitarias.

Hemograma completo con formula
leucocitaria

El hemograma completo (HC) con férmula
leucocitaria es un analisis de laboratorio muy
comun. Las pruebas pueden incluir lo siguiente:

» Recuento de gldbulos blancos, gldbulos rojos
y plaquetas

» Porcentaje de gldbulos rojos en la sangre
(hematocrito)

» Cantidad de una proteina llamada
hemoglobina en los gldbulos rojos

> Recuento de los tipos mas comunes de
gldbulos blancos en la sangre: basofilos,
neutrofilos, eosinofilos, monocitos y linfocitos

Frotis de sangre

Un anatomopatd6logo examinara su sangre con
un microscopio. Esto se conoce como frotis de
sangre. Con el microscopio, el anatomopatélogo
puede ver el tamafio y la forma de las células
sanguineas. Las caracteristicas anormales de las

NCCN Guidelines for Patients®
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células sanguineas pueden ser un indicio de la
enfermedad que padece.

Un frotis de sangre también puede mostrar si

hay células sanguineas inmaduras llamadas
blastocitos en la sangre. Normalmente, los
blastocitos solo se encuentran en la médula ésea,
pero a veces la mielofibrosis los expulsa.

Pruebas de perfil metabdlico y pruebas
hepaticas

Un perfil metabdlico completo mide hasta 14 tipos
de sustancias quimicas procedentes de los
organos. Es una prueba de deteccion de muchas
enfermedades. También puede determinar si la
NMP esta afectando a sus érganos, como los
huesos y el higado.

Del mismo modo, las pruebas de la funcién
hepatica se utilizan para evaluar si la NMP esta
afectando a su higado. Estas pruebas miden
un liquido de color amarillo llamado bilis y las
proteinas y enzimas hepaticas.

Lactato deshidrogenasa y acido urico

La mayoria de las células tienen una proteina
llamada lactato deshidrogenasa (LDH) y una
sustancia quimica llamada acido urico. Los
niveles elevados de LDH y acido urico pueden ser
signos de mielofibrosis. En determinadas fases, la
mielofibrosis provoca la muerte de muchas células
sanguineas. Las células sanguineas que mueren
liberan LDH y acido urico.

Eritropoyetina y hierro

La eritropoyetina (EPO) es una hormona que
producen los riflones. Ayuda a producir gldbulos
rojos, y el hierro es necesario para producir
hemoglobina en los glébulos rojos. Los analisis de
sangre de EPO y hierro ayudan a diagnosticar la
PV. En la PV, los recuentos elevados de glébulos
rojos suprimen los niveles de EPO. Ademas, los
niveles de hierro pueden ser bajos a pesar de
tener niveles altos de hemoglobina.
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Otros analisis de sangre

A veces son necesarios otros analisis de
sangre. Las personas que van a someterse a
un tratamiento denominado trasplante alogénico
de células hematopoyéticas (TCH) necesitan un
analisis de antigenos leucocitarios humanos.
Para saber mas sobre el TCH alogénico, lea el
Capitulo 5: Mielofibrosis.

Pueden realizarse pruebas de coagulacién para
evaluar la coagulacién de la sangre. A algunas
personas se les diagnostica el sindrome adquirido
de von Willebrand (aVWS) u otro trastorno de la
coagulacion sanguinea a partir de estas pruebas.

Analisis de médula 6sea

La médula 6sea es el centro blando de la mayoria
de los huesos. Es como una esponja que retiene
liquido y células.

En una biopsia de médula 6sea, se extrae una
muestra de médula. La aspiracion de médula ésea
extrae liquido y células. Estos procedimientos
suelen realizarse al mismo tiempo. Se realizan

en la parte posterior del hueso de la cadera. Es
posible que le inyecten un analgésico o un sedante
suave para relajarlo antes del procedimiento.

Un anatomopatdlogo inspeccionara su médula
6sea con un microscopio. Esto se conoce como
histologia de la médula ésea. La histologia puede
detectar un numero anormal de células de la
médula 6sea. También puede mostrar el grado de
cicatrizacion de la médula ésea (fibrosis).

-

Extraccion de muestras de
médula 6sea

Es posible que se extraigan
muestras de su médula éseay
se analicen para el diagnéstico o
la planificacion del tratamiento.
La aspiracion de médula 6sea
se usa para extraer una pequefia
cantidad de médula 6sea liquida.
En una biopsia de médula

O6sea se extrae una pequena
cantidad de hueso con médula.
Estos procedimientos suelen
realizarse en la parte posterior
de la cadera uno tras otro.

\_
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Pruebas de biomarcadores

Las pruebas de biomarcadores buscan pistas
bioldgicas, o marcadores, del cancer. Las
pruebas moleculares son un tipo de pruebas de
biomarcadores que buscan genes anormales
llamados mutaciones. Algunos las llaman pruebas
genéticas. Las pruebas citogenéticas muestran si
hay cromosomas anormales.

Prueba de biomarcadores para la
mutacion del gen de la LMC

La caracteristica distintiva de la leucemia mieloide
cronica (LMC) es el gen de fusién BCR-ABL1. La
hibridacion fluorescente in situ (FISH) y la RT-PCR
multiplex son pruebas moleculares que detectan

el gen BCR-ABL1 en una muestra de sangre o de
médula ésea. Si no se detecta el BCR-ABL1, se
descarta la LMC.

Pruebas de biomarcadores para las
mutaciones de la NMP

Si se descarta la LMC, se utilizan pruebas
moleculares para buscar marcadores de NMP
clasicas.

Pruebas para el diagnéstico

Uno de los marcadores es la mutacion JAK2
V617F. Si no se encuentra este marcador, los
siguientes marcadores por analizar son:

» Mutaciones del exén 12 JAK?2 si se sospecha
PV

> Mutaciones CALR y MPL si se sospecha TE
o MFP

Una tecnologia mas reciente denominada
secuenciacion de la préxima generacion (NGS)
puede analizar varios marcadores genéticos

al mismo tiempo. Puede utilizarse en lugar de
pruebas moleculares unicas.

Pruebas de pronéstico

Si las pruebas confirman que tiene una NMP, se
recomienda realizar una prueba de NGS para
evaluar el pronéstico si no se ha hecho antes. Un
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prondstico predice como se comportara el cancer y
cémo respondera al tratamiento.

Pruebas de biomarcadores para
cromosomas anormales

La citogenética es util para el diagnédstico y la
planificacion del tratamiento. Los resultados
pueden ayudar a identificar los subtipos de NMP,
clasificar la fibrosis de la médula ésea y evaluar el
pronéstico del cancer.

Para la citogenética, se utiliza una imagen de los
cromosomas denominada prueba de cariotipo.
También puede realizarse una prueba FISH. Estas
pruebas se realizan a partir de una aspiracién de
médula 6sea o de una muestra de sangre.
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Estoy feliz de haber encontrado

el hematélogo adecuado después
de 2 intentos. Asegurese de que

su médico sea un investigador

de la NMP y realice las pruebas
genéticas adecuadas para detectar
mutaciones”.
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Como diagnosticar la NMP

La Clasificacion del Consenso Internacional (ICC)
y la Organizacién Mundial de la Salud (OMS) han
creado estandares de diagndstico para la NMP.
Estos estandares incluyen criterios principales

y criterios menos relevantes asociados. Un
anatomopatologo utilizara las pruebas descritas
en este capitulo para decidir si se cumplen los
criterios para diagnosticar una NMP.

Mielofibrosis primaria

La mielofibrosis se denomina mielofibrosis primaria
o MFP si es la unica NMP que ha padecido.
Existen 2 estadios de la MFP en funcién del grado
de cicatrizacion (fibrosis) de la médula 6sea:

» MFP prefibrotica (pre-MFP o MFP temprana)

> MFP manifiesta

El primer criterio para determinar la presencia

de mielofibrosis es el elevado numero de
megacariocitos anormales en la médula ésea. La
médula dsea en la pre-MFP presenta cicatrices
menores 0 ninguna cicatriz, mientras que en la
MFP manifiesta hay cicatrices contundentes. En
la pre-MFP, el nUmero de células de la médula
6sea es superior al normal, aunque a veces la
produccién de glébulos rojos puede ser baja.

La mielofibrosis solo puede diagnosticarse una

vez descartados otros canceres sanguineos. El
segundo criterio exige que se descarten otros tipos
de NMP, sindromes mielodisplasicos (SMD) y otras
neoplasias mieloides.

El tercer criterio es tener una mutacién del gen
JAK2, CALR o MPL. La mutacion del gen JAK2
es la mas frecuente y la del gen CALR es la
segunda mas frecuente. Aproximadamente 1 de
cada 10 personas con MFP no tiene ninguna de
estas tres mutaciones. En estos casos, la NMP se
describe como triple negativa.

Para el diagnéstico de MFP, el criterio menos
relevante (otro signo de mielofibrosis) debe
detectarse mediante analisis de sangre. Este

NCCN Guidelines for Patients®
Neoplasias mieloproliferativas, 2024

16

signo puede ser un recuento bajo de glébulos
rojos o hemoglobina (anemia), niveles elevados
de gldbulos blancos o LDH, o un bazo agrandado.
Otro signo de MFP manifiesta es la presencia de
blastocitos en un frotis de sangre.

Policitemia vera

El primer criterio importante para la PV es un nivel
elevado de hemoglobina, hematocrito o masa de
glébulos rojos. El profesional de atencion médica
puede volver a solicitar analisis de sangre para
comprobar que persiste un nivel elevado.

» La hemoglobina es una proteina de los
glébulos rojos. La hemoglobina es alta
cuando es superior a 16,5 g/dl en personas
de sexo biolégico masculino o a 16,0 g/dl en
las personas de sexo bioldgico femenino.

» El nivel de hematocritos es el porcentaje
de glébulos rojos en la sangre. El nivel de
hematocritos es alto cuando es superior
al 49 % en personas de sexo bioldgico
masculino y al 48 % en personas de sexo
bioldgico femenino.

» La masa eritrocitaria es el volumen de
glébulos rojos en la sangre. Es una prueba
de medicina nuclear y no suele utilizarse para
diagnosticar las NMP. La masa eritrocitaria es
elevada cuando es un 25 % superior al valor
normal.

El segundo criterio para la PV es un numero
elevado de células sanguineas mieloides en
comparacion con los adipocitos de la médula 6sea.
Esto se denomina hipercelularidad. Las células
sanguineas mieloides incluyen los glébulos rojos,
las plaquetas y los granulocitos. Para obtener mas
informacioén sobre las células sanguineas, consulte
el Capitulo 1: Nociones basicas sobre NMP.

El tercer criterio para la PV es una mutacion

del gen JAK2, pero no es necesaria para el
diagnéstico. La mayoria de las personas con PV
tienen una mutacion en el gen JAK2 V617F. Las
pocas personas sin esta mutacion suelen tener
una mutacién en el exon 12 del gen JAK2.
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Si no se encuentra ninguna mutacion JAK2, se

diagnostica PV si se cumplen los dos primeros

criterios principales y se tienen niveles bajos de
EPO (el criterio menos relevante).

Trombocitemia esencial

El primer criterio importante para la TE es un
recuento elevado de plaquetas. Un recuento
elevado de plaquetas es de 450 x 10%1 o superior.

El segundo criterio es un elevado numero de
megacariocitos anormales en la médula 6sea. Los
megacariocitos en la TE son mas grandes de lo
normal. Su nucleo, el cerebro de la célula, tiene
mas divisiones (I6bulos) de lo normal.

La TE solo puede diagnosticarse una vez
descartados otros canceres sanguineos. El tercer
criterio exige que se descarten otros tipos de NMP,
SMD y otras neoplasias mieloides.

El cuarto criterio es tener una mutacion del gen
JAK2, CALR o MPL, pero no es necesario para

el diagndstico. La mutacién del gen JAK2 es la
mas frecuente y la del gen CALR es la segunda
mas frecuente. Aproximadamente 1 de cada

10 personas con TE no tiene ninguna de estas tres
mutaciones. En estos casos, la NMP se describe
como triple negativa.

Cuando no se cumple el cuarto criterio, la TE
puede diagnosticarse basandose en los criterios
menos relevantes. Estos criterios incluyen otro
marcador genético o la ausencia de una causa
subyacente del recuento elevado de plaquetas.
Otras causas del recuento elevado de plaquetas
son el nivel bajo de hierro, la inflamacién crénica y
los efectos de los medicamentos.
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4 )

Conozca su NMP

4 ¢, Cual es el subtipo?
4 ¢, Cuales son las mutaciones, si las hay?
v ¢ Qué tratamiento esta recibiendo?

Es importante que informe a cualquier
médico que consulte sobre la NMP y el
tratamiento. De lo contrario, podria recibir
una atencién perjudicial.

\_
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Mi amigo que es enfermero me
aconsejo que buscara una segunda
opinién para mi diagnéstico de TE.
Me acompaiié y al final pregunto:

‘¢, Cual es el prondstico?’. El médico
dijo: ‘Tengo entendido que anda

en bicicleta y esta en forma. Lo

mas probable es que, si sigue los
consejos de su hematélogo, viva

20 anos, a menos que lo atropelle un
autobus’. Eso fue hace 12 ailos y sigo
pedaleando. Tengo casi 79 aifos”.
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Desafios en el diagnostico

El diagndstico de la NMP puede ser complicado.
Algunos de los desafios que plantea el diagndstico
son los siguientes:

» Los signos y sintomas de NMP también
pueden tener otras causas. Es necesario
descartar otras causas.

» Las NMP clasicas pueden tener resultados
de pruebas muy similares. La MFP temprana
puede parecer una TE porque puede haber
poca cicatrizacion en la médula ésea.

» Una hemorragia reciente puede cambiar
los resultados de las pruebas y ocultar el
diagndstico correcto.

» Los sintomas y los resultados de las pruebas
difieren entre las fases temprana, intermedia
y tardia de una NMP. Los profesionales
de atencion médica deben conocer las
manifestaciones de cada NMP a medida que
progresa.

El anatomopatologo identificara el subtipo de NMP
cuando sea posible. Aunque es poco frecuente,
hay ocasiones en las que el subtipo de NMP no
esta claro. Estos canceres se denominan NMP sin
otra especificacion (SOE).

¢Por qué siento tanto
cansancio?

Los sintomas causados por las
NMP pueden deberse también

a otras enfermedades. Este
solapamiento puede dificultar

el diagnoéstico de una NMP. Por
ejemplo, la fatiga. La fatiga es el
sintoma mas comun de las NMP.
La fatiga también esta causada
por algunos medicamentos,

Algunos

medicamentos \

Enfermedad renal —

Neoplasias
mieloproliferativas

Sobrepeso o
/ inactividad excesiva

O

Afecciones tiroideas
y pulmonares

e N

muchas enfermedades y una Depre’slon, Infecciones
salud mental y un estado fisico eStrejl:j T
deficientes. ansieaa
Enfermedad cardiaca
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> Si se sospecha una neoplasia

mieloproliferativa (NMP), se debe realizar Agradezco que la cienciay la
una serie de pruebas para el diagnéstico. Las

pruebas no difieren mucho entre los tipos de mvestlggcuon ConSta_nte hayan,
NMP. convertido algunos tipos de cancer

en enfermedades cronicas, no en
sentencias de muerte. Agradezco

> Prepérese para informar a su equipo de
atencion médica sobre cualquier problema de

salud y tratamiento que haya tenido a lo largo tener un buen médico y tratamientos
de su vida. que me estan funcionando. En cierto
. e . modo, mi cancer resulté ser positivo
> Su profesional de atencion médica le hara . 3 Lt
un examen fisico para detectar signos de porque me ha inspirado a vivir de una
enfermedad. El examen incluira palpar partes forma mas sana y consciente”.

de su cuerpo para ver si algo resulta anormal.

» También tendra que proporcionar muestras
de sangre, médula ésea o ambas. La sangre
y la médula 6sea se enviaran a un laboratorio
para analizarlas en busca de signos de NMP
y otras enfermedades.

» Apesar de los criterios para diagnosticar los
tipos de NMP, el diagndstico puede resultar
desafiante. La mayoria de las NMP tienen
un marcador genético. Estos marcadores
incluyen mutaciones del gen JAK2, CALR y
MPL.
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Sintomas y encuestas

Sintomas de NMP

Sintomas microvasculares

Sintomas de bazo agrandado

Sintomas inespecificos

Evaluacién de sintomas mediante encuestas
Encuesta MPN-10

Puntos clave
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Los sintomas de las neoplasias
mieloproliferativas (NMP) pueden
tener un gran impacto en la vida.

A menudo, se utiliza una breve
encuesta para verificar los sintomas.
En este capitulo, se explican los
sintomas que puede presentar con
una NMP.

Sintomas de NMP

Un sintoma es un cambio fisico o mental que
puede estar relacionado con una enfermedad.
La mayoria de las personas con neoplasias
mieloproliferativas (NMP) presentan sintomas
relacionados con el cancer. La carga sintomatica
suele ser grave incluso en personas con
policitemia vera (PV) o trombocitemia esencial
(TE).

Las NMP causan una gran cantidad de sintomas.
En general, hay 3 tipos de sintomas en los que
se basara su equipo de atencién para planificar el
tratamiento:

> Sintomas microvasculares
» Sintomas de bazo agrandado

» Sintomas inespecificos

Estos sintomas se describen a continuaciéon. Para
obtener informacién sobre el tratamiento de los
sintomas, consulte el Capitulo 6: Tratamiento
complementario.
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Sintomas microvasculares

Los sintomas microvasculares se deben a un
flujo sanguineo lento en los pequefios vasos
sanguineos llamados capilares.

Sintomas de PV

La PV reduce el flujo sanguineo debido al
recuento elevado de glébulos rojos. Esto puede
provocar dolores de cabeza y visién borrosa.
También puede causar una afeccion denominada
eritromelalgia. La eritromelalgia incluye un dolor
ardiente en la piel, piel enrojecida y piel caliente.

Sintomas de TE

Enla TE, un nimero elevado de plaquetas puede
causar dolores de cabeza, problemas de vision,
mareos, pitidos agudos en los oidos (tinitus) y
entumecimiento y hormigueo en las extremidades
(parestesias). Otros sintomas microvasculares
son falta de concentracion, problemas de suefio y
problemas sexuales.

Sintomas de bazo agrandado

En las personas con NMP, la médula dsea puede
ser incapaz de producir suficientes células
sanguineas sanas. Cuando la médula ésea
produce pocas ceélulas sanguineas, otras partes
del cuerpo pueden empezar a producirlos en su
lugar.

El bazo es un complemento muy comun de
la médula ésea para la produccion de células
sanguineas. Se trata de un pequeino 6rgano
situado a la izquierda del estémago.

Cuando el bazo suministra al organismo células
sanguineas, aumenta de tamafo. Un bazo
agrandado se denomina esplenomegalia. El
profesional de atencion médica podra palpar el
bazo agrandado durante un examen.
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El bazo agrandado provoca sintomas porque
presiona otras partes del cuerpo. Puede llenar
parcialmente el espacio donde esta el estomago.
A su vez, al comer sentira saciedad mas
rapidamente (saciedad precoz).

El bazo puede presionar el diafragma, lo que
impide que los pulmones se expandan por
completo. Esto puede hacer que tenga dificultad
para respirar o tos.

Un bazo agrandado también puede causar
molestias o dolor si presiona un nervio. Muchas
personas se vuelven menos activas debido a estos
sintomas.

Sintomas inespecificos

Los sintomas inespecificos son el resultado de una
enfermedad que afecta a todo el organismo. Son
muy generales y pueden estar causados por mas
de un factor.

En las NMP, los expertos consideran que los
sintomas inespecificos estan relacionados

con niveles elevados de unas pequenas
proteinas denominadas citocinas. Las citocinas
desencadenan la inflamacién, una reaccion
defensiva, en el organismo.

Uno de los sintomas inespecificos mas comunes
de las NMP es la fatiga. La fatiga relacionada con
el cancer es un cansancio continuo y molesto
que limita la capacidad para realizar las tareas
cotidianas. Es uno de los principales factores
que contribuyen a la mala calidad de vida de las
personas que viven con una NMP.

Es posible que pierda peso y tenga fiebre.

Esto se debe a que la NMP puede provocar

una rapida descomposicion de la grasa y los
musculos. El aumento de la temperatura corporal
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puede desencadenar una sudoracion excesiva
denominada sudores nocturnos.

El dolor de huesos en las extremidades puede
deberse a la rapida produccién de células
sanguineas, que provoca inflamacién en la
cubierta del hueso. Otro sintoma frecuente
relacionado con las citocinas es la picazén en la
piel (prurito). La picazén en la piel se desencadena
por el agua, por lo que puede interferir con la
higiene corporal.
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Las consecuencias de las NMP
pueden ser muy amplias. Estas
afecciones no se limitan al riesgo de
trombosis. Los sintomas secundarios
o inespecificos pueden ser mas
problematicos y merecen la misma
atencion”.
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Evaluacion de sintomas
mediante encuestas

Las encuestas suelen utilizarse en la investigacion
para evaluar los sintomas. Las encuestas
utilizadas para la investigacion también pueden
utilizarse en la practica clinica. En el caso de

las NMP, hay varias razones para evaluar los
sintomas:

> Los sintomas suelen reducir la calidad de
vida.

» Los sintomas pueden estar relacionados con
los resultados de una NMP.

» El seguimiento de los sintomas mostrara si
un tratamiento proporciona alivio.

Encuesta MPN-10

El Formulario de evaluacion de sintomas en
pacientes con NMP y Puntuacién total de sintomas
(MPN Symptom Assessment Form Total Symptom
Score, MPN-SAF TSS) es una encuesta de uso
frecuente. También se llama simplemente MPN-
10 porque tiene 10 preguntas. Consulte la

Guia 2 para ver una lista de los 10 sintomas que
busca detectar la encuesta.

Los 10 sintomas que figuran en la MPN-10 son
los mas importantes y frecuentes. Cada sintoma
se puntua en una escala de 0 a 10 puntos. Las
puntuaciones mas altas indican sintomas mas
graves. La version en linea de la encuesta puede
consultarse en thehematologist.org/mpn-total-
symptom-score.

Guia 2

Sintoma

Los 10 sintomas principales de las neoplasias mieloproliferativas

Término médico

Cansancio extremo, continuo

Fatiga

Sensacion de saciedad rapida al comer

Saciedad precoz

Dolor en la zona del vientre

Dolor abdominal

Inactividad

Sedentarismo

Incapacidad para concentrarse por un periodo
prolongado

Falta de concentracién

Sudores nocturnos

Hiperhidrosis nocturna

Picazon en la piel Prurito
Dolor de huesos Osteodinia
Fiebre Pirexia
Pérdida de peso Caquexia

-
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» La mayoria de las personas con neoplasias

mieloproliferativas (NMP) presentan sintomas Voy un dia a la vez. A veces el
relacionados con el cancer. cansancio es mayor que otros dias.
» Los sintomas microvasculares se deben a Hay que perseverar”.

un flujo sanguineo lento en los capilares.
Entre los ejemplos de estos sintomas se
encuentran dolores de cabeza, mareos y
hormigueo en las extremidades.

» El bazo aumenta de tamafio cuando empieza
a producir células sanguineas. Un bazo
agrandado puede hacer que sienta saciedad
rapidamente al comer. También puede causar
dolor o malestar abdominal, tos y dificultad
para respirar.

> Los sintomas inespecificos se relacionan
con niveles elevados de citocinas. Algunos
ejemplos de estos sintomas son la fatiga, la
pérdida de peso y la fiebre.

» El cuestionario MPN-10 es una breve
encuesta sobre los sintomas de NMP que se
utiliza en la practica clinica para identificar y
hacer un seguimiento de los sintomas a lo
largo del tiempo.
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CoagulacionenlaPVyla TE

¢, Qué es un coagulo sanguineo?

Estimacion del riesgo de coagulos
Prevencion de coagulos sanguineos
Prevencion de coagulos durante el embarazo
Coagulos sanguineos y cirugia

Controles de PV y TE

Cambios en la atencidn preventiva
Progresion de PV y TE

Puntos clave
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4 Coagulaciénenla PVylaTE » ¢;Qué es un coagulo sanguineo?

En la policitemia vera (PV) y la
trombocitemia esencial (TE), es
importante prevenir los coagulos
sanguineos. Si no se controlan, los
coagulos sanguineos son la principal
causa de muerte. En este capitulo se
explica como prevenir los coagulos
sanguineos.

¢ Qué es un coagulo
sanguineo?

Un coagulo sanguineo es un grumo gelatinoso de
sangre. Normalmente, los coagulos sanguineos
se forman para detener el sangrado y, luego, se
disuelven cuando se detiene el sangrado.

Algunas veces, puede formarse un coagulo
sanguineo dentro de un vaso sanguineo cuando
no hay sangrado. Este tipo de coagulo se
denomina trombo (o trombos si se refiere a mas

de uno). Un trombo que se desprende de la pared
vascular y se desplaza por el torrente sanguineo
se llama émbolo.

Para nuestros propésitos, nos referiremos a los
trombos (o trombosis) como coagulos sanguineos
en lo que resta de este capitulo.

Las personas con policitemia vera (PV) y
trombocitemia esencial (TE) son propensas a
tener coagulos sanguineos. Ambas enfermedades
ralentizan el flujo sanguineo debido al aumento
de células sanguineas, y las células sanguineas
adicionales se adhieren entre si. Las células
sanguineas lentas y pegajosas son propensas a
formar coagulos sanguineos.

Los coagulos son la complicacién mas frecuente, y
a veces mortal, de la PV y la TE. A medida que los
coagulos sanguineos empeoran, pueden bloquear
el flujo sanguineo (trombosis) lo suficiente como
para causar sintomas. La obstruccion del flujo
sanguineo puede causar dafios o insuficiencia

de los 6rganos, lo que incluye ataque cardiaco o
accidente cerebrovascular.

-

Coagulo sanguineo en una
pierna

Las personas con NMP corren
el riesgo de sufrir coagulos
sanguineos. En esta imagen,
se muestra la formacion de

un coagulo en una vena de la
pierna. La trombosis venosa
profunda es el tipo de coagulo
sanguineo mas habitual. Si

no se trata, el coagulo podria
desprenderse y quedar
atrapado en una arteria del
pulmén. Esto se llama embolia
pulmonar. Las embolias
pulmonares pueden ser fatales.

\_

Venas profundas
en las piernas

~

Embolo
. . Trombosis
Flujo sanguineo
venosa
normal
profunda
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Los cuidados preventivos reducen la probabilidad
de sufrir coagulos sanguineos. Mediante la
prevenciéon, muchas personas con PV o TE viven
muchos afos.

Estimacion del riesgo de
coagulos

El riesgo de coagulos sanguineos no es el

mismo para todas las personas que padecen una
neoplasia mieloproliferativa (NMP). Su profesional
de atencion médica evaluara su riesgo y planificara
el tratamiento en funcidn de su nivel de riesgo.
Este procedimiento se llama estratificacion de
riesgo.

Las personas con PV se estratifican en uno de los
siguientes dos grupos: bajo o alto riesgo. El riesgo
se basa en la edad y los antecedentes de coagulos
sanguineos.

En el caso de la TE, para estratificar el riesgo se
utiliza una herramienta denominada Puntuacion de

pronéstico internacional de la trombosis (IPSET-
trombosis). A las personas se les asignan niveles
de riesgo muy bajo, bajo, intermedio o alto en
funcion de la edad, los coagulos sanguineos
previos y la mutacion de JAK2 V617F.

Prevencion de coagulos
sanguineos

El plan para prevenir los coagulos varia segun
las personas. Su plan se basara en el tipo de
NMP que tenga, su riesgo de coagulos y si tiene
sintomas de una NMP. Las opciones de atencion
preventiva inicial basadas en el nivel de riesgo
se enumeran en la Guia 3 paraPVyenla
Guia 4 para TE y se describen a continuacion.

Manejo de factores de riesgo
cardiovascular

El sistema cardiovascular esta formado por el
corazon, los vasos sanguineos y la sangre. Los
factores de riesgo cardiovascular son factores

-
Guia 3

Nivel de riesgo

Atencion preventiva inicial para coagulos sanguineos relacionados con la
policitemia vera

Opciones de prevencion

Bajo riesgo de coagulos sanguineos .

Tiene menos de 60 afios y nunca ha tenido
un coagulo sanguineo.

Manejo de factores de riesgo cardiovascular
Aspirina
Flebotomia

Alto riesgo de coagulos sanguineos

Tiene 60 afios 0 mas o ha tenido un coagulo
sanguineo.

Manejo de factores de riesgo cardiovascular
Aspirina

Flebotomia

Terapia citorreductora para reducir los recuentos

sanguineos:

Hidroxicarbamida (preferida)
Ropeginterferdn alfa-2b-njft (preferida)
Peginterferdn alfa-2a

Ruxolitinib es atil en ocasiones

-
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gue pueden danar este sistema. Tener un factor
de riesgo cardiovascular puede aumentar sus
probabilidades de sufrir un coagulo sanguineo.

El profesional de atencién médica hara una
evaluacion y lo ayudara a controlar los riesgos
cardiovasculares que puedan modificarse:

» Tabaquismo

» Sobrepeso y obesidad

» Poca actividad fisica

> Presion arterial alta (hipertension)

> Nivel alto de azucar en sangre (diabetes)

Aspirina

Tomar una aspirina infantil todos los dias reduce
el riesgo de formacién de coagulos. Previene
los coagulos haciendo que las plaquetas sean
menos pegajosas. Puede reducir los sintomas
microvasculares en la TE.

Los expertos de NCCN recomiendan tomar

de 80 a 100 miligramos de aspirina al dia para la
mayoria de las personas con PV o TE. Si sigue
experimentando sintomas, puede tomar aspirina
dos veces al dia.

La aspirina previene los coagulos sanguineos
entre las personas con PV de bajo o alto riesgo.

Guia 4

trombocitemia esencial

Nivel de riesgo

Atencion preventiva inicial para coagulos sanguineos relacionados con la

Opciones de prevencién

~

Muy bajo riesgo de coagulos sanguineos

Tiene 60 afios 0 menos, nunca ha tenido un
coagulo sanguineo y no tiene una mutacién
JAK?2.

Manejo de factores de riesgo cardiovascular
Aspirina si tiene sintomas microvasculares

Bajo riesgo de coagulos sanguineos

Tiene 60 anos 0 menos y nunca ha tenido
un coagulo sanguineo. Tiene una mutacion
JAK?2.

Manejo de factores de riesgo cardiovascular
Aspirina

Riesgo intermedio de coagulos
sanguineos

Tiene al menos 61 afios de edad. Nunca ha
tenido un coagulo sanguineo y no tiene una
mutacion JAK2.

Manejo de factores de riesgo cardiovascular
Aspirina

Alto riesgo de coagulos sanguineos

Tiene al menos 61 afios, ha tenido un
coagulo sanguineo y tiene una mutacion

Manejo de factores de riesgo cardiovascular
Aspirina
Terapia citorreductora para reducir los recuentos

sanguineos:
» Hidroxicarbamida (preferida)

-

JAK2. + Peginterferon alfa-2a
* Anagrelida
/
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También es util entre las personas con TE, pero no
todas las personas con TE la necesitan.

La aspirina puede ser mas perjudicial que
beneficiosa en personas con TE de muy bajo
riesgo, especialmente en las que padecen el
sindrome adquirido de von Willebrand (aVWS).

El sangrado es un efecto secundario de la aspirina
en algunas personas. Las personas con aVWS son
propensas a sufrir hemorragias porque su sangre
no coagula como deberia.

En la mayoria de los casos deben evitarse las
dosis altas. Las dosis altas aumentan la posibilidad
de hemorragias intestinales. Puede ser necesario
reducir el recuento sanguineo antes de empezar

a tomar aspirina. Los recuentos sanguineos
elevados aumentan el riesgo de hemorragias.

Flebotomia

El hematocrito es una medida de los globulos rojos
en comparacion con la cantidad total de sangre.
Aunque la aspirina es util en la PV, la principal
forma de prevenir los coagulos sanguineos es
reducir los hematocritos.

En el momento del diagnéstico, el nivel de
hematocritos suele ser superior al 55 %. El nivel
de hematocritos debe ser inferior al 45 % en

la mayoria de las personas. Algunas personas
necesitan un objetivo inferior al 42 %.

La flebotomia es la estrategia clave para reducir
los hematocritos. Es un procedimiento por el cual
se extrae una pequefa cantidad de sangre con
una aguja, como cuando se dona sangre.

La flebotomia actua extrayendo de la sangre

los glébulos rojos portadores de hierro. Con
menos hierro en el organismo, la médula 6sea
produce menos globulos rojos. Si esta recibiendo
tratamiento de flebotomia, no tome suplementos
de hierro a menos que se los recete su equipo de
atencion médica.
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El tabaquismo bloquea la accién de
la aspirina. Si fuma, tendra que dejar
de fumar para que la aspirina haga
efecto. Pregunte a su profesional
de atenciéon médica sobre el
asesoramiento y los medicamentos
que lo ayudaran a dejar de fumar.

/

Los coagulos sanguineos no son tan probables si
el torrente sanguineo esta menos congestionado
de glébulos rojos. Después de la flebotomia,
también es posible que los sintomas de NMP se
alivien rapidamente: dolor de cabeza, picazon y
vision borrosa.

Su profesional de atencion médica evaluara la
frecuencia con la que debe someterse a una
flebotomia. Algunas personas la necesitan cada
dos semanas. Si su nivel de hematocritos es alto,
puede necesitarla una o dos veces por semana.
Una vez que se hayan controlado los hematocritos
y los sintomas de NMP, podra prolongarse el
intervalo entre las flebotomias.

Terapia citorreductora

Las personas muy propensas a la formacion de
coagulos sanguineos pueden tomar medicamentos
que reducen el recuento sanguineo. Estas
terapias citorreductoras también se administran

en ocasiones para aliviar los sintomas cuando los
coagulos sanguineos no son probables.

Algunas terapias citorreductoras son las preferidas
por los expertos de NCCN. Los tratamientos
preferidos funcionan mejor, son mas seguros o
cuestan menos que otras opciones, o0 existen
mejores investigaciones que respaldan su uso.



4 Coagulacién enla PV yla TE » Prevencion de coagulos sanguineos

Hidroxicarbamida

La hidroxicarbamida (Hydrea) ha sido una terapia
citorreductora estandar durante mucho tiempo.
Es el tratamiento inicial preferido enla PV yla TE
de alto riesgo. En muchas personas, reduce el
recuento sanguineo y previene la formacion de
coagulos durante afios.

La hidroxicarbamida impide la formacion de
nuevas células. Se presenta en forma de capsulas,
por lo que puede tomarse en casa. Se administra
en dosis bajas, por lo que muchas personas
pueden tolerar sus efectos secundarios.

La hidroxicarbamida puede causar recuentos
sanguineos por debajo de lo normal, fatiga,
cambios en la piel, diarrea, estrefiimiento y cancer
de piel.

Interferén alfa

El interferén alfa existe de forma natural en

el cuerpo y ayuda a combatir las infecciones.
También puede crearse en el laboratorio como
tratamiento. El interferén frena la produccién de
células sanguineas en la médula 6sea.

Los dos tipos de interferdn utilizados para tratar las
NMP son:

> Elinterferén pegilado, normalmente
denominado peginterferon (PEGASYS), es
una opcién de tratamiento parala PV y la
TE de alto riesgo. A veces se administra a
personas mas jovenes, embarazadas o que
retrasan la toma de medicamentos similares
como la hidroxicarbamida (hidroxiurea).

» El ropeginterferdn alfa-2b-njft (BESREMi) es
una opcién de tratamiento preferido para la
PV de alto riesgo.

El interferon puede administrarse en el hogar. Se
inyecta debajo de la piel cada 2 semanas. Con
el tiempo, es posible que se necesite con menos
frecuencia.

El interferon puede causar sintomas parecidos a la
gripe, dolor articular, fatiga, prurito, inflamacién de
garganta, dolor musculoesquelético y depresion.
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Anagrelida

La anagrelida (Agrylin) es un medicamento
antiplaquetario para la TE de alto riesgo. Reduce
el numero de plaquetas que produce el cuerpo.
La anagrelida es una capsula que se toma dos
veces al dia. Puede causar dolores de cabeza,
problemas digestivos, anemia y palpitaciones.

Ruxolitinib

El ruxolitinib es util en ocasiones para la PV de alto
riesgo. Se trata de un medicamento denominado
inhibidor de JAK. Lea mas sobre el ruxolitinib en el
Capitulo 5: Mielofibrosis.

¢

En 2018, en mi examen fisico

anual, descubri que mi recuento de
plaquetas era elevado y eso me llevo
a un diagnéstico de TE con mutacién
del gen JAK2. No tengo sintomas y mi
Unico tratamiento son dos dosis bajas
de aspirina al dia. No creo que esto
deba llamarse cancer sanguineo. Le
digo a la gente que tengo un trastorno
sanguineo para que no se asusten
tanto”.
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Prevencion de coagulos
durante el embarazo

Considere la posibilidad de consultar a un obstetra
experto en embarazos de alto riesgo antes de
quedar embarazada. Este médico puede evaluar
y controlar los riesgos para la salud durante el
embarazo.

El embarazo es de alto riesgo si ha tenido un
coagulo sanguineo, una hemorragia por PV o TE
o problemas relacionados durante embarazos
anteriores.

Los cuidados durante el embarazo para el riesgo
estandar incluyen:

» Tomar una aspirina infantil todos los dias
hasta que nazca el bebé.

» Después del nacimiento, muchas personas
toman heparina de bajo peso molecular
(HBPM) durante 6 semanas.

» La aspirina puede reanudarse una vez
finalizada la HBPM.

Los cuidados durante el embarazo para el riesgo
alto incluyen:

> Sila prueba de embarazo da positivo, tomar
aspirina infantil todos los dias.

» Muchas pacientes toman también HBPM
durante todo el embarazo y 6 semanas
después del parto.

» Silos recuentos sanguineos son elevados,
pueden reducirse con interferoén.

A continuacién, se mencionan los cuidados del
embarazo para todas las pacientes:

> La hidroxicarbamida no debe tomarse
mientras se intenta conseguir un embarazo,
durante el embarazo o durante la lactancia.
La hidroxicarbamida puede danar a su bebé.
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> Puede tomar peginterferén alfa-2a para
reducir los recuentos sanguineos, pero
es necesario investigar su uso durante el
embarazo.

Si necesita un anticoagulante durante la lactancia,
los mas seguros son la heparina no fraccionada,
la HBPM, la warfarina y el fondaparinux. Deben
evitarse los anticoagulantes orales directos.

Si tiene PV, el objetivo de hematocritos se basa

en el trimestre. El nivel de hematocritos debe ser
inferior al 41 % durante el primer trimestre, al 38 %
durante el segundo trimestre y al 39 % durante el
tercer trimestre.

66

Recibir la noticia y el diagnéstico de
TE con la mutacion JAK2+, no iba

a ser el final de mi vida. De hecho,

ha sido la mejor parte de mi vida.

Ha sido la mas desafiante, pero sin
dejar de alabar a Dios en los peores
y mejores momentos, me casé con mi
marido, me preparé para tener una
familia mediante FIV y un vientre de
alquiler, conoci a personas nuevas
gracias a este diagnoéstico y lucho por
encontrar algun dia una cura. Estoy
muy orgullosa de mi misma”.
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Coagulos sanguineos y cirugia

La cirugia aumenta la posibilidad de formacion

de coagulos sanguineos y hemorragias. Su
cirujano puede ponerse en contacto con su equipo
de tratamiento de la NMP para conocer sus
antecedentes médicos.

Su cirujano necesita conocer cualquier
antecedente de coagulos sanguineos, hemorragias
y sus medicamentos.

Antes de la cirugia, sus recuentos sanguineos
deben estar cerca de lo normal para prevenir
coagulos sanguineos y hemorragias.

> Es posible que se le administren
anticoagulantes y terapia citorreductora antes
de la intervencion.

» Las personas con PV pueden necesitar mas
flebotomias para mantenerse por debajo del
45 % durante 3 meses antes de la cirugia.

> Sila cirugia tiene un alto riesgo de
tromboembolismo venoso, es posible que le
administren heparina de bajo peso molecular.

Justo antes de la intervencion, debera dejar de
tomar algunos medicamentos. La aspirina se deja
de tomar 1 semana antes de la cirugia.

Puede seguir con la terapia citorreductora hasta
la cirugia, a menos que su cirujano le indique
que la suspenda. El momento de suspender

un anticoagulante depende del tiempo que
permanezca en su cuerpo.

Después de la cirugia, se lo vigilara para detectar
coagulos sanguineos y hemorragias. Puede
volver a tomar sus medicamentos si el riesgo de
hemorragia es bajo. La aspirina suele volver a
tomarse 24 horas después de la cirugia.
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Controles de PV y TE

Una vez iniciados los cuidados preventivos,
debera reunirse a menudo con su equipo de
atencion médica. Su equipo evaluara si la NMP
esta causando problemas de salud y si esta
progresando. También evaluara los resultados del
tratamiento.

Visitas con su equipo de atencion

Durante las visitas, se le preguntara sobre
sintomas nuevos o que hayan empeorado y

sobre nuevos diagnésticos. Es posible que se le
entregue una encuesta de sintomas llamada MPN-
10 para que la complete. Para obtener informacion
sobre el tratamiento de los sintomas, consulte el
Capitulo 6: Tratamiento complementario.

Si tiene PV, su profesional de atencion médica
querra saber a cuantas flebotomias se ha
sometido desde la ultima visita.

El profesional de atencién médica le realizara

un examen fisico. Se comprobara el tamafio del
bazo y del higado. El profesional de atencion
médica buscara signos de coagulos sanguineos y
hemorragias.

Es posible que se deba realizar un analisis de
sangre. Su profesional de atencion médica
controlara sus recuentos sanguineos y otros
valores en sangre. También pueden solicitarse
pruebas de funcion hepatica y renal. En ocasiones,
puede realizarse un frotis de sangre periférica.
Para descartar la progresion a mielofibrosis, puede
ser necesario realizar una aspiracion de médula
Osea y una biopsia.
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Cambios en la atencion
preventiva

Es probable que su tratamiento no cambie si
se observa una gran mejoria de los sintomas.
Un alivio escaso o nulo de los sintomas o un
empeoramiento de los mismos pueden justificar
un cambio. Consulte la Guia 5 para ver una
lista completa de los eventos que indican cuando
puede ser necesario un cambio en la atencion.

Si se debe realizar un cambio en la atencién
preventiva, un ensayo clinico puede ser una
opcion. Un ensayo clinico es un tipo de estudio de
investigacion médica. Lea mas sobre los ensayos
clinicos en el Capitulo 5: Mielofibrosis.

Si no se ha recibido antes, la terapia citorreductora
puede ser el siguiente paso del tratamiento. Puede
iniciarse

-

Guia 5
Eventos que indican que puede ser el momento de cambiar la atencién preventiva
Evento Policitemia vera Trombocitemia esencial
Coagulo sanguineo ° (]
Sindrome adquirido de von Willebrand  J
Hemorragia importante o {
Bazo agrandado (] ]
Recuentos sanguineos elevados o en ° °
aumento
Sintomas nuevos ® {
Sintomas microvasculares persistentes a °
pesar de tomar aspirina
Se necesitan mas flebotomias para
mantener bajos los recuentos sanguineos o ®
las flebotomias estan causando problemas
La terapia citorreductora no esta
disminuyendo los recuentos sanguineos o ° ]
esta causando problemas
Fibrosis de médula 6sea (] ]
Blastocitos en el torrente sanguineo ® [
/
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si ahora tiene una enfermedad de alto riesgo, ‘ ‘

sintomas o sangrados anormales.

A veces, la terapia citorreductora funciona al Hace 10 ainos que me diagnosticaron
principio y, luego, se detiene. Otras veces, no PV y solo en el Gitimo mes

funciona lo suficiente o no fl.JnC|ona'en absoluto. aproximadamente cambié mi régimen
En estos casos, es necesario cambiar a una de

las opciones de tratamiento que figuran en la diario de hidroxicarbamida 500 mg dos

Guia 6. veces al dia. Tengo la suerte de ser
practicamente asintomatica, jaunque la
hidroxicarbamida me causa problemas
en la piel! Investiguen todo lo que
puedan sobre las NMP, sean insistentes
en sus preguntas y siéntanse comodos
con su oncélogo”.

Guia 6

Siguientes opciones después de la atenciéon preventiva inicial para los
coagulos sanguineos

Policitemia vera Trombocitemia esencial

» Ensayo clinico (preferida)

Iniciar terapia * Ropeginterferon alfa- + Hidroxicarbamida (preferida)
citorreductora si nunca 2b-njft (preferida) » Peginterferon alfa-2a
se ha realizado antes + Hidroxicarbamida * Anagrelida

» Peginterferén alfa-2a

» Ensayo clinico (preferida)
+ Hidroxicarbamida (preferida) si no

» Ensayo clinico (preferida) se ha tomado antes

Interrumpir la terapia * Ruxolitinib (preferida) cuando se . . .
. ; ; ! . * Peginterferdn alfa-2a o anagrelida
citorreductora actual interrumpe la hidroxicarbamida .
... . R . si no se ha tomado antes
e iniciar un nuevo * Ropeginterferdn alfa-2b-nijft, L v .
. ) . ; . . * Ruxolitinib es util en ocasiones
tratamiento hidroxicarbamida, peginterferén

» Extraccion de plaquetas de la
sangre (plaquetoféresis) en
situaciones de emergencia

alfa-2a si no se ha tomado antes

Nuevo plan de
tratamiento si la NMP se
convierte en mielofibrosis

Lea el Capitulo 5 para conocer las Lea el Capitulo 5 para conocer las
opciones opciones

- J
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Progresion de PV y TE

La PV y la TE pueden progresar hasta convertirse
en mielofibrosis. La progresion ocurre en
aproximadamente 1 de cada 10 personas con PV
o TE. Se desconoce por qué progresan estas NMP.
Los investigadores estan estudiando el efecto de la
inflamacién y de los genes anormales.

El riesgo de progresién aumenta cuanto mas
tiempo se padece PV o TE. Es poco frecuente
que estas NMP progresen directamente a la fase
blastica de la mielofibrosis, que es similar a la
leucemia mieloide aguda (LMA). SilaPVylaTE
progresan, suelen pasar a la fase crénica de la
mielofibrosis y después a fases avanzadas.

Una vez iniciada la progresion, puede ser lenta y
producirse a lo largo de muchos afos. Un signo
temprano de progresion es una disminucion
constante de la necesidad de tratamiento para
reducir los recuentos sanguineos. El profesional
de atencion médica puede reducir o interrumpir
el tratamiento para comprobar si los recuentos
sanguineos dejan de disminuir. Si no lo hacen, es
posible que padezca mielofibrosis. El tratamiento
de la mielofibrosis se trata en el Capitulo 5.

Puntos clave

> Las personas con policitemia vera (PV) y
trombocitemia esencial (TE) son propensas a
tener coagulos sanguineos. Con la atencion
preventiva, muchas personas viven muchos
anos.

» La atencion preventiva se basa en su riesgo
de formacién de coagulos sanguineos. Tener
un corazén y vasos sanguineos sanos es
un objetivo para todos los pacientes. La
aspirina también se utiliza habitualmente para
prevenir los coagulos sanguineos.

> En el caso de la PV, se realiza una flebotomia
para reducir el nivel de hematocritos. En el
caso de PV/TE de alto riesgo, se puede optar
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por una terapia citorreductora para reducir el
recuento sanguineo.

» La atencioén que recibe puede cambiar
si queda embarazada y volver a cambiar
después del parto. La atencion también
puede cambiar si debe someterse a una
cirugia por un mayor riesgo de formacion de
coagulos sanguineos y hemorragias.

> Debera reunirse a menudo con su equipo
de atencion médica. Durante las visitas
se comprobara el estado del cancery los
resultados de la atencion preventiva.

» Sila PV ola TE empeoran, es posible que
se modifique su tratamiento. El siguiente
tratamiento dependera del nivel de riesgo
actual de coagulos, de su tratamiento previo
y de si hay progresion hacia mielofibrosis.

66

El conocimiento es poder. No

se conforme si sus preguntas

e inquietudes no se abordan
adecuadamente. Hay muchos
especialistas en NMP en todo el
pais que pueden proporcionarle
alivio, bienestar y una mejor calidad
de vida. Luche por usted y por sus
necesidades”.
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La mielofibrosis permanece
practicamente oculta en algunas
personas, pero progresa rapidamente
en otras. En este capitulo, se analiza
su tratamiento, incluidas las formas
mas novedosas para tratar la
mielofibrosis con anemia.

Tipos de mielofibrosis

La mielofibrosis es un cancer sanguineo que
causa cicatrices en la médula 6sea, lo que

se denomina fibrosis. Puede aparecer en
personas con o sin antecedentes de neoplasia
mieloproliferativa (NMP).

Si la mielofibrosis es la primera NMP de una
persona, se denomina mielofibrosis primaria
(MFP). También puede producirse ante el avance
de la policitemia vera (PV) o trombocitemia
esencial (TE). En estos casos, se denomina
mielofibrosis secundaria o mielofibrosis post-
PV y post-TE.

La mielofibrosis varia mucho entre las personas.
Difiere en cuanto a su curso, velocidad de
progresion y sintomas.

El tratamiento se basa en predecir qué tan
agresiva sera la mielofibrosis. La mielofibrosis
progresa lentamente en muchas personas. Puede
permanecer estable durante muchos afos.

En otras, la NMP es mas activa. El primer paso
de la planificacién del tratamiento es evaluar el
prondstico.
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Prediccion del pronostico

El prondstico es la evolucion y el resultado
probables de la mielofibrosis que padece. Los
expertos y los equipos de atencién médica utilizan
sistemas de puntuacion de estratificacion del
riesgo para evaluar el pronéstico.

Sistemas de puntuacion

Para la MFP, los expertos de NCCN prefieren

el MIPPS-70 y el MIPSS-70 Plus Version 2.0.
Estos sistemas de puntuacion son para personas
menores de 70 afnos y requieren pruebas
moleculares generales. Otros sistemas de
puntuacién para personas de cualquier edad son

el DIPSS y el DIPSS-Plus.

El sistema de estratificacion del riesgo utilizado
para la mielofibrosis post-PV y post-TE es el

MYSEC-PM.

El riesgo se basa en su informacién médica. Se
otorgan puntos por cada respuesta que implique
un riesgo de resultados desfavorables. Segun el
numero total de puntos, se asigna a las personas
un nivel de riesgo.

Pregunte a su profesional de atencion médica cual
es su nivel de riesgo y qué sistema se utilizé para
calcularlo. Los niveles de riesgo de cada sistema

figuran a continuacion en la Guia 7.

Grupos de riesgo segun NCCN

Los expertos de NCCN dividen el total de puntos
en 2 grupos de riesgo, menor y mayor, para
planificar el tratamiento.

En la siguiente seccion, se analiza el tratamiento
de la mielofibrosis de menor y mayor riesgo sin
anemia. Sin embargo, la mayoria de las personas
con mielofibrosis tienen anemia. Si es su caso, lea
la seccion de este capitulo titulada Tratamiento de
la mielofibrosis con anemia.
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‘ ‘ El camino es personal y unico. Hay que ver como evoluciona sin
intentar predecir el resultado”.

-

Guia 7

Sistemas de riesgo para evaluar el pronodstico de la mielofibrosis

Sistema Niveles de riesgo del sistema Niveles de riesgo segun NCCN
El riesgo bajo es una puntuacion de 0 o 1.  El riesgo menor es una puntuacion
El riesgo intermedio es una puntuacion de 2, de 3 0 menos.

MIPSS-70 : .
304. * El riesgo mayor es una puntuacién
El riesgo alto es una puntuacién de 5 o mas. de 4 o mas.

El riesgo muy bajo es una puntuacion de 0.
El riesgo bajo es una puntuacion de 1 o0 2.
El riesgo intermedio es una puntuacion de 3  « El riesgo menor es una puntuacion

MIPSS70-plus o4. de 3 o menos.

version 2.0 El riesgo alto es una puntuacién de 5, 6, 7 + El riesgo mayor es una puntuacion
u 8. de 4 o mas.

El riesgo muy alto es una puntuacién de 9

0 Mas.

El riesgo bajo es una puntuacion de 0.

El riesgo intermedio-1 es una puntuacién * El riesgo menor es una puntuacion
de 102 de 2 0o menos.

DIPSS . . . L . .
El riesgo intermedio-2 es una puntuacion * El riesgo mayor es una puntuacion
de 3 0 4. de 3 o mas.

El riesgo alto es una puntuacion de 5 o 6.
El riesgo bajo es una puntuacion de 0.
El riesgo intermedio-1 es una puntuacion + El riesgo menor es una puntuacién

DIPSS-PLUS det. . 3 del00. 3
El riesgo intermedio-2 es una puntuacion * El riesgo mayor es una puntuacién
de 20 3. de 2 o mas.

El riesgo alto es una puntuacion de 4 o 5.

El riesgo bajo es una puntuacion de 11

0 menos.

El riesgo intermedio-1 es una puntuacién * El riesgo menor es una puntuacion

MYSEC-PM de 12 0 13. de 13 0 menos.

El riesgo intermedio-2 es una puntuacién
de 14 0 15.

El riesgo alto es una puntuacién de 16

0 Mas.

El riesgo mayor es una puntuacion
de 14 o mas.
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. . . i En funcion de esta informacion, su tratamiento
T_ratamlel?to de la mielofibrosis puede incluir los siguientes objetivos:
Sin anemia

> Aliviar los sintomas

La planificacién del tratamiento de la mielofibrosis > Mejorar los recuentos sanguineos
se basa en diversos datos, no solo en el
prondstico. Se hara un seguimiento de sus
sintomas. El profesional de atencion médica
evaluara el tamano del bazo durante los ) Las opciones de tratamiento para la mielofibrosis
examenes. Se controlaran los recuentos de células se describen en las siguientes paginas y se
sanguineas y blastocitos.

> Prevenir o retrasar la progresion hacia una
mielofibrosis avanzada o leucemia.

enumeran en la Guia 8.

Guia 8

Tratamiento de la mielofibrosis sin anemia

Nivel de riesgo Estado clinico Opciones de tratamiento
Riesgo No tiene sintomas . ObservaC|’or'1 y espera
menor * Ensayo clinico

* Ensayo clinico
* En ocasiones, es util recibir:
Ri * Ruxolitinib
iesgo . , . i q -
g Tiene sintomas P_eglntgrferon glfa 2@ o ]
menor » Hidroxicarbamida, si la disminucién del recuento sanguineo
alivia los sintomas.
» Pacritinib, si el recuento de plaquetas es inferior a 50 000.
* Momelotinib

* Trasplante alogénico de células hematopoyéticas
Su recuento de plaquetas esta para intentar curar la NMP
dentro del intervalo de bajo a o
alto (50 000 o mas): » Ensayo clinico, ruxolitinib, fedratinib, momelotinib,
pacritinib

Riesgo
mayor

» Trasplante alogénico de células hematopoyéticas
para intentar curar la NMP
o}

* Ensayo clinico, pacritinib (régimen preferido) o
momelotinib

- J

Riesgo Tiene un recuento de plaquetas
mayor muy bajo (inferior a 50 000):
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Ensayo clinico

Si esta disponible, se recomienda participar en un
ensayo clinico. Un ensayo clinico es un tipo de
estudio de investigacién médica. Para obtener mas
informacioén sobre los ensayos clinicos, consulte la
seccion de este capitulo titulada Participacion en
ensayos clinicos.

Observacion y espera

Es probable que la mielofibrosis de menor riesgo
se mantenga estable o progrese lentamente. Las
personas con mielofibrosis de menor riesgo que no
presentan sintomas pueden empezar a “observar
y esperar”’. También llamada observacién o

espera vigilante, la observacién y espera es un
periodo de pruebas para evaluar los cambios en

la mielofibrosis. El tratamiento puede iniciarse si
aparecen sintomas.

Terapia citorreductora

La terapia citorreductora es una opcion para la
mielofibrosis de menor riesgo que causa sintomas.
Las terapias utilizadas para la mielofibrosis son el
peginterferon alfa-2a o la hidroxicarbamida. Puede
encontrar mas informacion sobre estas terapias en
el Capitulo 4: Coagulacion en la PV y la TE.

Inhibidores de JAK

JAK es una proteina celular que ayuda con

el crecimiento de las células. Es fundamental

para que las células precursoras sanguineas se
conviertan en células sanguineas maduras. En las
personas con mielofibrosis, la JAK es hiperactiva,
ya sea que haya o no una mutacion del gen JAK.

Los inhibidores de JAK detienen la JAK y reducen
el numero de células sanguineas nuevas que

se producen. A su vez, reducen el tamano

del bazo y los sintomas centrales. Ruxolitinib
(Jakafi), fedratinib (INREBIC), pacritinib (Vonjo) y
momelotinib (Ojjaara) son inhibidores de JAK.

¢Qué inhibidor de JAK se recomienda?

En la mielofibrosis de menor riesgo, el
ruxolitinib se ha utilizado a menudo para tratar
los sintomas de ser necesario. Pacritinib es una
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opcion para cuando los niveles de plaquetas son
muy bajos. Momelotinib puede ser una opcion,
pero se debe investigar mas en personas con
mielofibrosis de menor riesgo.

Para la mielofibrosis de mayor riesgo,
los expertos de NCCN recomiendan inhibidores
especificos de JAK en funcion de los niveles de
plaquetas.

Ruxolitinib, momelotinib y fedratinib se
recomiendan cuando los niveles de plaquetas
oscilan entre bajos y altos. Se necesitan estudios
con pacritinib en este intervalo de plaquetas.

Cuando los niveles de plaquetas son muy bajos,
los expertos de NCCN prefieren pacritinib para el
tratamiento. Momelotinib debe estudiarse mas en
personas con niveles muy bajos de plaquetas.

¢En qué consiste el tratamiento?

Los inhibidores de JAK son comprimidos que se
toman en casa. Su profesional de atencion médica
determinara qué medicamentos y qué dosis son
adecuados para usted y los ajustara segun sea
necesario. No deje de tomar el medicamento a
menos que su profesional de atencion médica le
indique lo contrario.

TCH alogénico

Una célula precursora hematopoyética es una
célula que puede transformarse en cualquier

tipo de célula sanguinea. En la mielofibrosis, las
células precursoras hematopoyéticas y la médula
Osea se ven afectadas.

En el trasplante alogénico de células
hematopoyéticas (TCH), se utilizan células de
un donante para formar médula ésea y células
sanguineas sanas en su organismo. Prolonga la
vida y puede curar la mielofibrosis.

El TCH alogénico no es seguro para todas las
personas. Es un tratamiento intenso, por lo que
muchas personas no pueden someterse a él. Un
especialista en trasplantes evaluara si usted puede
someterse a este procedimiento. El especialista
también evaluara las opciones de donantes.



5 Mielofibrosis » Tratamiento de la mielofibrosis sin anemia

éCuando es posible un TCH alogénico?

El TCH alogénico rara vez se utiliza para tratar

la mielofibrosis de menor riesgo, pero puede ser
una opcidn si las plaquetas son bajas o las células
cancerosas tienen una citogenética compleja.

Un cariotipo complejo es cuando hay 3 o0 mas
defectos no relacionados en los cromosomas que
se producen en 2 0 mas celulas.

Todas las personas con mielofibrosis de mayor
riesgo deben someterse a una evaluacion para

un trasplante, ya que el trasplante es la Unica
posibilidad de curacién. Los beneficios de un
trasplante pueden compensar los riesgos de la
MFP con mutaciones de alto riesgo, como ASXL1,
EZH2 y RAS.

¢En qué consiste el tratamiento?

Hay 4 pasos para recibir un TCH alogénico, que
puede ser un proceso agotador. Es posible que
siga tomando un inhibidor de JAK para reducir el
tamano del bazo y mejorar los sintomas hasta que
reciba el trasplante.

Su equipo de atencién médica le dara informacion
detallada sobre el TCH alogénico y respondera a
sus preguntas. Para que tenga una idea general
del proceso, a continuacioén le ofrecemos una
breve descripcion:

1. Se le realizara un andlisis de sangre para
detectar proteinas celulares denominadas
antigenos leucocitarios humanos (HLA).
Para que el trasplante funcione, los HLA de
un donante deben ser casi perfectamente
compatibles con los suyos. Incluso con una
compatibilidad casi perfecta, las células del
donante pueden atacar a su cuerpo. Es lo
que se denomina enfermedad de injerto
contra huésped (EICH).

2. Recibira un tratamiento llamado
acondicionamiento para destruir las células
de su médula 6sea. También debilita el
sistema inmunitario para que su cuerpo no
destruya las células del donante.
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3. A continuacion, recibira las células del
donante mediante una transfusion. La
transfusion es una inyeccion lenta de
hemoderivados a través de una vena. En
las proximas 2 a 4 semanas se formaran
células sanguineas nuevas y sanas. Esto se
denomina incorporacion del injerto.

4. Durante las primeras semanas posteriores al
trasplante, debera extremar las precauciones
para evitar los gérmenes. Esto se debe a
que su sistema inmunitario, que combate
las infecciones, practicamente habra
desaparecido. Es posible que le administren
antibidticos para prevenir o tratar infecciones.
Puede recibir medicamentos llamados
inmunosupresores para prevenir la EICH.

Puede encontrar mas
informacién sobre la
EICH en NCCN.org/
patientguidelines y en la
aplicacion NCCN Patient
Guides for Cancer.

Graft-\Versus-
Haost Disease
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Hazlo por las pequeias cosas... los
nietos, por ejemplo.

Si no me hubiera sometido al
trasplante de células madre no
estaria aqui para disfrutarlos”.
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Tratamiento de la mielofibrosis
con anemia

Anemia es un término que designa los niveles
bajos de hemoglobina. La mayoria de las personas
con mielofibrosis desarrollan anemia en el plazo de
un afo después del diagndstico. La anemia puede
provocar sensacion de cansancio y frio o palidez.
Estos sintomas se deben a que las células no
reciben suficiente oxigeno.

Si tiene anemia, su profesional de atencidon médica
elaborara un plan de tratamiento en funcion de si
usted:

» Tiene anemia por razones distintas a la
mielofibrosis.

» Esta tomando un inhibidor de JAK.

> Tiene sintomas de anemia o sintomas de
mielofibrosis.

Dependiendo de las causas de la anemia, el
equipo de atencién médica podria recetarle
suplementos para reponer los niveles bajos de
hierro, folato o vitamina B12. Las opciones de
tratamiento para la anemia relacionada con la

mielofibrosis se enumeran en la Guia 9.

Ensayos clinicos

Los expertos de NCCN prefieren los ensayos
clinicos para el tratamiento de la anemia. Se
necesita mas investigacion para probar los
tratamientos actuales en mas personas. Ademas,
a pesar de los recientes avances en el tratamiento,
todavia se necesita un tratamiento mejor. Para
obtener mas informacion sobre los ensayos
clinicos, consulte la seccion de este capitulo
titulada Participacién en ensayos clinicos.

Inhibidores de JAK

Los inhibidores de JAK reducen el tamafio del
bazo y los sintomas principales, pero pueden
empeorar la anemia. Debido a la anemia, puede
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reducirse la dosis de un inhibidor de JAK, o
puede pausarse o interrumpirse el tratamiento.
Existen otras opciones que no requieren evitar o
interrumpir los inhibidores de JAK.

» Una opcion es tomar momelotinib. El
momelotinib puede mejorar la anemia, asi
como los sintomas de la mielofibrosis. Se
necesita mas informacién sobre su uso en
personas con anemia que no presentan
sintomas de mielofibrosis.

» Una segunda opcién es tomar pacritinib.
Es posible que la anemia no sea tan grave
durante el tratamiento con pacritinib porque
no suprime el niumero de glébulos nuevos
que se producen e incluso puede aumentar la
hemoglobina.

> Para las personas que toman ruxolitinib, la
tercera opcién es seguir tomandolo e iniciar
el tratamiento de la anemia. El luspatercept-
aamt, un farmaco estimulador de la
eritropoyesis, o el danazol pueden agregarse
al ruxolitinib para tratar la anemia. Pero estos
complementos no mejoran la anemia durante
un tiempo prolongado en muchas personas o
es posible que no ayuden en absoluto.

Farmacos para los glébulos rojos

Si no se necesita un inhibidor de JAK, puede
recibir un tratamiento para la anemia que aumente
el numero de globulos rojos. Tales medicamentos
para la anemia son:

> Luspatercept-aamt

» Farmacos estimuladores de la eritropoyesis,
como la darbepoetina alfa y la epoetina
alfa, si la concentracion en sangre de una
hormona llamada eritropoyetina es inferior a
500 mU/ml.

» Danazol

» Lenalidomida con prednisona para la
mielofibrosis con un gen anormal llamado
delecion 5q.
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Transfusiones de glébulos rojos También evitara que contraiga una infeccién por
citomegalovirus (CMV).

El tratamiento estandar de la anemia que provoca
sintomas es una transfusion de glébulos rojos. La
transfusién de globulos rojos es un procedimiento
habitual para recibir sangre donada. La mayoria
de los glébulos blancos deben eliminarse de la
sangre donada, ya que esto ayudara a evitar

que la sangre donada ataque su organismo.

Guia 9

Tratamiento de la mielofibrosis con anemia

Las opciones recomendadas son:
» Ensayo clinico (preferida)

Tratamiento de la anemia « Anadir luspatercept-aamt, un farmaco estimulador de la

cuando un inhibidor de JAK eritropoyesis, o danazol al ruxolitinib.

controla los sintomas de la + Aveces es Util cambiar el inhibidor de JAK actual por momelotinib o
mielofibrosis pacritinib.

+ Ademas de las opciones anteriores, puede recibir transfusiones de
glébulos rojos si tiene sintomas de anemia.

Las opciones recomendadas son:
» Ensayo clinico (preferida)

Tratamiento de la anemia « Momelotinib (preferida)

y de los sintomas  Pacritinib

no controlados de la « Anadir luspatercept-aamt, un farmaco estimulador de la
mielofibrosis eritropoyesis, o danazol al ruxolitinib.

+ Ademas de las opciones anteriores, puede recibir transfusiones de
glébulos rojos si tiene sintomas de anemia.

Las opciones recomendadas son:

» Ensayo clinico (preferida)
» Luspatercept-aamt

+ Farmacos estimuladores de la eritropoyesis si la eritropoyetina en

Tratamiento de la anemia sangre es inferior a 500 mU/ml.
si no tiene sintomas de « Danazol
mielofibrosis « Momelotinib

« Pacritinib

Lenalidomida con prednisona para la delecion 5q
+ Ademas de las opciones anteriores, puede recibir transfusiones de
glébulos rojos si tiene sintomas de anemia.

- /
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Tratamiento de las fases
avanzadas de la mielofibrosis

La mielofibrosis puede progresar hacia una fase
acelerada o blastica. Al cabo de 20 anos, la
progresion se produce en aproximadamente 1

de cada 20 personas con PV o TE. En el caso de
la MFP, ocurre en aproximadamente 3 de cada
20 personas.

El marcador de progresién es un alto porcentaje
de células sanguineas inmaduras, denominadas
mieloblastos, en la médula dsea o el torrente
sanguineo. Los mieloblastos (llamados
simplemente blastocitos) suelen estar solo en la
médula dsea.

Normalmente, el recuento de blastocitos en

la médula ésea es inferior al 5 %. En la fase
acelerada de la mielofibrosis, el porcentaje de
blastocitos oscila entre el 10 % y el 19 %. En

la fase blastica de la mielofibrosis (también
denominada leucemia mieloide aguda [LMA] post-
NMP), el porcentaje de blastocitos es del 20 %
como minimo. La LMA puede diagnosticarse con
menos del 20 % de blastocitos si los cromosomas
presentan ciertos cambios anormales.

Pruebas de laboratorio

Para confirmar la progresion, es necesario realizar
pruebas de laboratorio de la médula 6sea. Si no
se puede extraer meédula ésea, se pueden utilizar
muestras de sangre. Es posible que conozca
algunas de las pruebas de laboratorio utilizadas
para la progresion, ya que se utilizan para el
diagnodstico de la NMP (véase el capitulo 2):

» Citogenética mediante cariotipo con o sin
hibridacion fluorescente in situ (FISH)

» Citometria de flujo

» Secuenciacion de la proxima generacion
(NGS) de mutaciones relacionadas con la
LMA
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Planificacion del tratamiento

Inmediatamente después de que se confirme la
progresion, usted y su equipo de atencion médica
hablaran sobre el tratamiento. El tratamiento
puede incluir quimioterapia o quimioterapia
seguida de un TCH alogénico. Si el trasplante es
una opcidn, se lo derivara a un especialista en
trasplantes.

Ensayo clinico

Independientemente de que vaya a recibir o no un
trasplante, los expertos de NCCN recomiendan
participar en ensayos clinicos. Pregunte a su
equipo de tratamiento si hay algun ensayo clinico
abierto que se ajuste a sus necesidades. Para
obtener mas informacion sobre los ensayos
clinicos, consulte la seccién de este capitulo
titulada Participacion en ensayos clinicos.

Quimioterapia de baja intensidad

Cuando el trasplante no es una opcién, suele
administrarse quimioterapia de baja intensidad.
Un tipo de quimioterapia de baja intensidad son
los agentes hipometilantes, como la azacitidina

y la decitabina. Conozca otras opciones de
quimioterapia de baja intensidad para la LMA
disponibles en NCCN.org/patientguidelines y en la
aplicacion NCCN Patient Guides for Cancer.

Acute
Myeloid
Leukemia
g -
de r‘.“ q:'ﬁ I
i Y o

A veces se incluye un inhibidor de JAK

o venetoclax (Venclexta) con un agente
hipometilante. Un inhibidor de JAK puede

reducir el tamafio del bazo y los sintomas de la
mielofibrosis. El venetoclax es un comprimido que
puede ayudar a controlar el crecimiento de la NMP
al dirigirse contra una proteina denominada BCL2.
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Pero puede causar graves problemas de salud
y se necesita mas informacion para saber si las
personas con NMP se benefician de él.

Terapia de induccion

Algunas personas que se encuentran
suficientemente bien son tratadas con terapia de
induccién, que consiste en una combinacién de
farmacos. El objetivo de la terapia de induccion
es eliminar los blastocitos de la médula. La
quimioterapia utilizada para tratar la LMA suele
emplearse para la induccion.

TCH alogénico

Si ya esta tomando un inhibidor de JAK, puede
continuar tomandolo hasta que reciba un
trasplante.

En la mielofibrosis avanzada, el primer paso

es recibir una terapia de induccién antes del
trasplante. Los trasplantes tienen mas éxito
cuando la terapia de induccién da buenos
resultados. En lugar de la induccion, algunas
personas toman un agente hipometilante con o sin
un inhibidor de JAK.

Existen varios pasos para recibir un trasplante
alogénico. Estos pasos se describen anteriormente
en este capitulo en la seccion llamada Tratamiento
de la mielofibrosis sin anemia.

¢

Hay que estar siempre preparado
para lo peor, pero mantener una
actitud positiva y esperar lo mejor. Y,
sobre todo, jnunca rendirse!”.
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Participacion en ensayos
clinicos

Los expertos de NCCN recomiendan participar

en un ensayo clinico para muchas personas con
NMP. Un ensayo clinico es un tipo de estudio de
investigacion médica. Se prueban nuevas formas
posibles de combatir el cancer y sus efectos
negativos en las personas. Después de desarrollar
y analizar en un laboratorio nuevas formas posibles
de combatir el cancer, es necesario estudiarlas

en seres humanos. Si en un ensayo clinico se
determina que un farmaco, un dispositivo o un
método de tratamiento es seguro y eficaz, es posible
que lo apruebe la Administracion de Alimentos y
Medicamentos de los Estados Unidos (FDA).

Todas las personas con cancer deben considerar
atentamente todas las opciones de tratamiento
que existen para tratar su tipo de cancer, incluidos
los tratamientos estandares y los ensayos clinicos.
Converse con su equipo de atencion para evaluar
si tiene sentido participar en un ensayo clinico.

Fases

La mayoria de los ensayos clinicos del cancer
se centran en el tratamiento. Los ensayos de un
tratamiento se realizan en fases.

> Los ensayos de fase 1 estudian la dosis,
la seguridad y los efectos secundarios de un
medicamento en investigacion o un método
de tratamiento. También buscan indicios
tempranos de que el medicamento o el
método es util.

> Los ensayos de fase 2 evallan el grado
en que un medicamento o método actua
contra un tipo de cancer especifico.

> Los ensayos de fase 3 prueban el
medicamento o el método en comparacion
con el tratamiento habitual. Si los resultados
son buenos, puede ser aprobado por la FDA.

> Los ensayos de fase 4 estudian la
seguridad y el beneficio a largo plazo de un
tratamiento aprobado por la FDA.
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¢Quién puede inscribirse?

Cada ensayo clinico tiene reglas para participar,
llamadas criterios de elegibilidad. Las reglas
pueden referirse a la edad, el tipo y la etapa del
cancer, los antecedentes de tratamiento o la

salud general. Estos requisitos garantizan que los
participantes se asemejen en formas especificas y
que el ensayo sea lo mas seguro posible para los
participantes.

Consentimiento informado

Los ensayos clinicos estan a cargo de un grupo
de expertos llamado equipo de investigacion.

El equipo de investigacion revisara el estudio

con usted en detalle, incluidos el propdsito,

y los riesgos y beneficios de participar. Toda

esta informacién también se proporciona en un
formulario de consentimiento informado. Lea el
formulario detenidamente y haga preguntas antes
de firmarlo. Témese el tiempo que necesite para
conversar con familiares, amigos u otras personas
de su confianza. Tenga en cuenta que puede dejar
el ensayo clinico y recibir un tratamiento fuera del
ensayo clinico en cualquier momento.

Inicie la conversacion

No espere a que su equipo de atencion saque

el tema de los ensayos clinicos. Inicie la
conversacion y conozca todas las opciones de
tratamiento. Si encuentra un estudio para el que
cree poder reunir los requisitos necesarios para
participar, preguntele a su equipo de atencion si
cumple con dichos requisitos. Si ya ha comenzado
el tratamiento estandar, es posible que no cumpla
con los requisitos para participar en determinados
ensayos clinicos. Trate de no desanimarse si no
puede participar. Siempre surgen ensayos clinicos
nuevos.

Preguntas frecuentes

Hay muchos mitos y conceptos erroneos en
torno a los ensayos clinicos. Muchos de quienes
padecen cancer no entienden muy bien los
posibles beneficios y riesgos.
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4 )

Buscar un ensayo clinico

En los Estados Unidos

Centros oncolégicos de NCCN
NCCN.org/cancercenters

El Instituto Nacional del Cancer (National Cancer
Institute, NCI)
cancer.gov/about-cancer/treatment/clinical-trials/
search

En el mundo

La Biblioteca Nacional de Medicina de los
Estados Unidos (National Library of Medicine,
NLM)
clinicaltrials.gov/

¢ Necesita ayuda para buscar un
ensayo clinico?
Servicio de Informacion de Cancer (Cancer
Information Service, CIS) del NCI

1.800.4.CANCER (1.800.422.6237)
cancer.gov/contact

- /

¢ Recibiré un placebo?

Los placebos (versiones inactivas de
medicamentos reales) casi nunca se usan solos en
los ensayos clinicos sobre el cancer. Es frecuente
recibir un placebo con el tratamiento estandar o un
medicamento nuevo con el tratamiento estandar.
Antes de inscribirse, se le informara, verbalmente
y por escrito, si el ensayo clinico tiene previsto el
uso de un placebo.


http://www.NCCN.org/cancercenters
http://www.cancer.gov/about-cancer/treatment/clinical-trials/search
http://www.cancer.gov/about-cancer/treatment/clinical-trials/search
http://www.clinicaltrials.gov/
http://www.cancer.gov/contact
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¢Los ensayos clinicos son gratuitos?

No tiene que pagar nada para inscribirse en un
ensayo clinico. El patrocinador del estudio paga
los costos relacionados con la investigacion,
incluido el medicamento del estudio. Sin embargo,
es posible que tenga costos relacionados
indirectamente con el ensayo, como los gastos

de transporte o los servicios de cuidado infantil
debido a citas adicionales. Durante el ensayo,
continuara recibiendo la atencion habitual contra el
cancer. Este tipo de atencion se factura al seguro
y, a menudo, esta cubierta por este. Usted es
responsable de los copagos y de los costos de
este tipo de atencion que no estén cubiertos por el
seguro.

Controles de la mielofibrosis

Después de iniciar el tratamiento, debera reunirse
a menudo con su equipo de atencion médica. Los
expertos de NCCN aconsejan una visita cada 3 a
6 meses para la mielofibrosis de menor riesgo en
observacion. Es posible que necesite acudir mas
a menudo si esta recibiendo un tratamiento activo,
como los inhibidores de JAK.

Visitas con su equipo de atencion

Durante las visitas, se le preguntara sobre
sintomas nuevos o que hayan empeorado y

sobre nuevos diagnosticos. Es posible que se le
entregue una encuesta de sintomas llamada MPN-
10 para que la complete. Para obtener informacion
sobre el tratamiento de los sintomas, consulte el
Capitulo 6: Tratamiento complementario.

El profesional de atencién médica le realizara un
examen fisico. Se comprobara el tamano del bazo
y del higado.

Se indicaran analisis de sangre. Su profesional
de atencion médica controlara sus recuentos
sanguineos y otros valores en sangre. Puede
someterse a una biopsia y aspiracion de médula
Osea si los sintomas empeoran o hay signos de
posible progresion.
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Respuesta al tratamiento

En las investigaciones, existen normas para
evaluar los resultados de los medicamentos.
Sepa que su tratamiento puede estar funcionando
pero no ajustarse a estas normas. Su profesional
de atencion médica evaluara los resultados del
tratamiento principalmente en funcion de si los
sintomas estan mejorando.

Cambios en el tratamiento

Es probable que su tratamiento no cambie si los
sintomas mejoran y sus recuentos sanguineos

son aceptables. Las razones para cambiar el
tratamiento incluyen un alivio escaso o nulo de los
sintomas o un empeoramiento de estos. Asimismo,
el empeoramiento de los recuentos sanguineos

o los signos de progresion pueden motivar un
cambio de tratamiento.

Las decisiones sobre el tratamiento pueden estar
guiadas por pruebas moleculares. Las pruebas
pueden detectar nuevas mutaciones desde la
ultima vez que se realizaron. Las pruebas de
secuenciacion de la préxima generacion (NGS) en
muestras de biopsia pueden detectar mutaciones
de alto riesgo, como en el gen ASXL1, EZH2y
RAS. Estas mutaciones sugieren que es probable
que la mielofibrosis progrese y sea necesario
realizar un trasplante.

Si la mielofibrosis empeora pero no progresa, el
siguiente tratamiento se basa en el nivel de riesgo
actual y el tratamiento previo. La anemia reciente
puede tratarse con medicamentos que mejoren el
recuento sanguineo.
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Puntos clave

» La mielofibrosis es un cancer sanguineo que
causa cicatrices en la médula 6sea (fibrosis).
La rapidez con la que empeora varia mucho
de una persona a otra.

» El primer paso en la planificacién del
tratamiento es evaluar el pronostico mediante
un sistema de estratificacion del riesgo. Las
recomendaciones de tratamiento de NCCN
se basan en dos niveles de riesgo: menory
mayor riesgo.

> Sino tiene anemia, la estrategia de
observacién y espera es una opcion para la
mielofibrosis de menor riesgo que no causa
sintomas. Los sintomas y la mielofibrosis
de mayor riesgo suelen tratarse con un
inhibidor de JAK. Algunas personas estan lo
suficientemente sanas como para someterse
a un trasplante alogénico de células
hematopoyéticas (TCH).

» Sitiene anemia, el tratamiento puede
incluir un inhibidor de JAK, medicacion que
aumente el recuento de glébulos rojos o
ambos. El tratamiento estandar de la anemia
que causa sintomas es una transfusion de
glébulos rojos.

> Las fases avanzadas de la mielofibrosis
suelen tratarse con quimioterapia, cuya
intensidad puede variar. En algunas
personas, la quimioterapia puede ir seguida
de un trasplante alogénico.

> Los expertos de NCCN recomiendan a las
personas con NMP participar en ensayos
clinicos. Un ensayo clinico prueba nuevas
formas de detener el cancer o reducir los
sintomas en las personas. Pregunte a su
equipo de atencidn si existen ensayos
clinicos adecuados para usted.

> Después del diagndstico, se reunira
frecuentemente con su equipo de atencion
médica. Durante las visitas, se comprobara el
estado del cancer y como se siente.
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¢

El diagnéstico inicial y la nueva
realidad pueden ser muy
abrumadores, ya que no se sabe
mucho sobre las NMP. Aunque

la mielofibrosis es muy poco
frecuente, existen recursos utiles

de organizaciones de investigacion
y educacion sobre la NMP, asi como
redes informales de pacientes que
brindan la oportunidad de compartir
preguntas, temores, sintomas y
tratamientos. Es reconfortante
saber que estan surgiendo nuevas
investigaciones y posibles opciones
de tratamiento que deberian ayudar a
mejorar y prolongar nuestras vidas”.



6

Tratamiento complementario

Sangrado

Coagulos sanguineos

Dolor de huesos

Dolores de cabeza y tinitus

Picazon

Infecciones

Sindrome de lisis tumoral

Sobrecarga de hierro

Directrices sobre el tratamiento complementario

Puntos clave
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El objetivo de los tratamientos
complementarios es mantener

o mejorar su calidad de vida. En
este capitulo, se abordan algunas
de las necesidades de apoyo

de las personas con neoplasias
mieloproliferativas (NMP).

Los tratamientos complementarios son muy
importantes para todas las personas con
neoplasias mieloproliferativas (NMP). No es solo
para las personas al final de la vida que necesitan
cuidados de hospicio.

El tratamiento complementario a veces se
denomina cuidados paliativos, ya que el alivio de
los sintomas es uno de sus principales objetivos.
Pero el tratamiento complementario aborda
muchas otras necesidades. Puede obtener
ayuda con las comidas, asistencia econdémica o
asesoramiento familiar.

Informe a su equipo de atencion sobre sus
sintomas y otras necesidades para obtener el
mejor tratamiento complementario. Un especialista
en cuidados paliativos puede formar parte de su

equipo de atencion del cancer. Este especialista ha
recibido la capacitacion especifica para ofrecerle
apoyo adicional. Algunos centros oncoldgicos
cuentan con programas de cuidados paliativos.

Sangrado

Las personas con NMP corren un mayor riesgo

de sufrir sangrados. También denominado
hemorragia, el sangrado suele ser leve y se
produce cuando el recuento de plaquetas es alto o
bajo.

Las hemorragias son mas frecuentes en la
mielofibrosis que en la policitemia vera (PV) y la
trombocitemia esencial (TE). Puede ser grave,
sobre todo en personas con anemia o bajo
recuento de plaquetas.

Las hemorragias varian segun las personas.

A algunas personas les salen moretones con
facilidad, mientras que a otras les sangra la
nariz. Los periodos menstruales pueden ser
mas abundantes de lo normal. Puede producirse
sangrado en el tubo digestivo. Puede ver sangre
en la orina.

-

“Asegurese de que su
hematoélogo/especialista en
NMP lo escuche y realmente
preste atencion a lo que dice.
No importa cudles sean los
sintomas. Podria ser la primera
persona que experimenta un
sintoma extrafio. Su funcion es
ayudarlo”.

- Y
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Pregunte a su equipo de atencion médica qué
tipos de sangrado requieren atencién médica
inmediata.

Causas de sangrado

Normalmente, el sangrado se detiene cuando

las células llamadas plaquetas obstruyen el

orificio de los vasos sanguineos con ayuda de

los factores de coagulacion. Pueden producirse
muchas hemorragias cuando la sangre no coagula
correctamente.

Hay varias causas de sangrado en la PV y la TE:

» Las plaquetas pueden no funcionar
correctamente.

» El numero de plaquetas puede ser muy
elevado. Los niveles altos de plaquetas
pueden disminuir un factor de coagulacion
llamado von Willebrand.

» La prevencion de los coagulos sanguineos
con aspirina puede diluir demasiado la
sangre.

» La prevencion de los coagulos sanguineos
con antiagregantes plaquetarios o terapia
citorreductora puede reducir los recuentos
sanguineos a niveles muy bajos.

» El tratamiento de los coagulos sanguineos
con anticoagulantes puede ralentizar
demasiado el tiempo de coagulacion.

La causa del sangrado es mas sencilla en la
mielofibrosis. El sangrado suele deberse a un bajo
namero de plaquetas.

Sangrado en la mielofibrosis

Puede recibir una transfusion de plaquetas para
prevenir el sangrado si su recuento de plaquetas
es inferior a 10 000 m3. Las transfusiones de
plaguetas también se utilizan para el tratamiento
del sangrado. La mayoria de los glébulos blancos
deben eliminarse de la sangre donada. Esto
ayudara a evitar que la sangre del donante ataque
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su organismo. También evitara que contraiga una
infeccion por citomegalovirus (CMV).

Es posible que las transfusiones no detengan

el sangrado. En este caso, pueden utilizarse
agentes antifibrinoliticos. Estos farmacos ayudan a
coagular la sangre.

SangradoenlaPVylaTE

El profesional de atencién médica identificara y
tratara todas las causas de sangrado. Pueden
realizarse pruebas de coagulacion para

evaluar la presencia del sindrome adquirido de
von Willebrand (aVWS). Los niveles del factor
de von Willebrand pueden ser bajos debido a un
recuento elevado de plaquetas.

Se suspendera la aspirina hasta que el recuento
de plaquetas sea normal. Puede administrarse un
tratamiento para reducir el recuento de plaquetas.
Si tiene TE, puede recibir plaquetoféresis si el
sangrado es grave, pero esto es poco frecuente.

Coagulos sanguineos

Pueden llegar a formarse coagulos aunque haya
tomado medidas para evitarlo. Muchos coagulos
se tratan de forma segura con anticoagulantes.
Coagulacion es otra palabra para referirse a

la formacién de coagulos. A pesar de llamarse
anticoagulantes, lo que hacen estos farmacos es
ralentizar la coagulacion de la sangre.

Anticoagulantes

Las investigaciones han demostrado que los
anticoagulantes ayudan a tratar los coagulos
sanguineos en la practica general. Sin embargo,
se ha investigado poco o nada sobre los
anticoagulantes en personas con una NMP. Se
desconoce si un anticoagulante funciona mejor
que otro. Tampoco se sabe exactamente durante
cuanto tiempo se necesita un anticoagulante.
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Entre ellos se incluyen apixaban (Eliquis),
betrixaban (Bevyxxa), dabigatran (Pradaxa),
edoxaban (Savaysa) y rivaroxaban (Xarelto).

Su profesional de atencién médica decidira
durante cuanto tiempo tomara un anticoagulante
en funcion de la gravedad del coagulo
sanguineo. Los siguientes son los tres tipos de

anticoagulantes mas conocidos: > Bloqueadores de la vitamina K:

entre estos medicamentos, el mas utilizado
es la warfarina (Coumadin, Jantoven).

Es una pildora que se toma en casa. La
warfarina impide que el higado utilice la
vitamina K, necesaria para fabricar proteinas

> Heparina de bajo peso molecular
(HBPM): este medicamento potencia el
efecto de un anticoagulante natural de su
organismo. Se inyecta en la piel y puede

administrarse en casa.

> Anticoagulantes orales directos:
estas pildoras desactivan las proteinas

coagulantes. Cuando tome warfarina, sera
necesario realizar pruebas periddicas para
medir la velocidad de coagulacién de su
sangre.

que ayudan a la coagulacién de la sangre.

4 N

Signos de alerta de coagulos sanguineos

Los coagulas an la
cabeza puedan causar
dolores de cabeza,
mareos, dificultad para
hablar y debilidad facial.

Los coagulos en el
pecho pueden provocar
sudoracion, problemas

respiratorios y los. Los codgulos en el

abdomen pueden
provocar nduseas,
vimitos ¥ heces blandas
o sanguinalanias,

Los codgulos an
piarnas y brazos
puedan provocar
sansacion de pasadez,
frio, entumecimlento

u hormigueo en

una axtremidad. La
extremidad puede
hincharse, acalambrarse
o debilitarse. La plel
puede adquirir un calor

\ azulado o rojize.
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Los anticoagulantes aumentan el riesgo de
sangrado. El riesgo es mayor cuando se toma
aspirina o un tratamiento que reduce el recuento
de plaquetas. El profesional de atencién médica
puede suspender estos tratamientos mientras
esté tomando un anticoagulante. Las personas
con factores de riesgo cardiovascular pueden
seguir tomando aspirina, pero esto puede cambiar
dependiendo de la situacion.

Plaquetoféresis

Si tiene un coagulo repentino potencialmente
mortal, puede recibir plaquetoféresis. Este
procedimiento extrae su sangre y elimina las
plaquetas. A continuacion, la sangre vuelve al
organismo con las plaquetas reducidas.

La plaguetoféresis no se realiza con frecuencia,
ya que solo disminuye ligeramente las plaquetas
y durante poco tiempo. Es util en la TE cuando
las personas tienen sangrado o coagulos
potencialmente mortales o que no responden a la
medicacion.

Dolor de huesos

Su profesional de atencién médica evaluara si

el dolor de huesos esta causado por la NMP.
Esto es necesario porque el tratamiento del dolor
de huesos relacionado con la NMP difiere del
tratamiento del dolor articular.

En un estudio sobre la NMP, el ruxolitinib estabilizd
el dolor de huesos y musculos. En algunas
personas, la loratadina y los antiinflamatorios no
esteroideos (AINE) pueden proporcionar alivio.
Una dosis baja de radiacion puede aliviar a corto
plazo el dolor de huesos.
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Dolores de cabeza y tinitus

Si empieza a tener dolores de cabeza, es posible
que tenga un coagulo sanguineo. Ademas, los
sonidos producidos por el cuerpo y que los demas
no escuchan (tinitus), como los pitidos agudos,
pueden ser sintoma de un coagulo sanguineo.
Digale a su profesional de atencién médica si
presenta alguno de estos sintomas.

Los dolores de cabeza, asi como otros sintomas
vasculares, pueden aliviarse con dosis bajas de
aspirina. Si los sintomas persisten, tomar aspirina
dos veces al dia o un antiagregante plaquetario
(clopidogrel) puede dar mejores resultados. La
aspirina puede tomarse con un antiagregante
plaguetario. Se debe tener precaucién al tomar
un AINE con aspirina y su médico debe estar al
tanto de esto. Informe siempre a un médico de
urgencias o emergencias si esta tomando aspirina
a diario.

Existen varias opciones ademas de la aspirina.
Los dolores de cabeza en personas con PV
pueden aliviarse con flebotomia o ruxolitinib. En
todas las NMP, la terapia citorreductora reduce los
dolores de cabeza y otros sintomas vasculares.
Las migrafias pueden prevenirse o tratarse con
triptanos o topiramato.

Picazon

La picazon (prurito) es un problema comun en las
personas con NMP. Puede ser grave e incluso
afectar la calidad de vida.

La primera medida para aliviar la picazén es cuidar
la piel sensible. Estos cuidados incluyen duchas
breves, jabén suave e hidratacion de la piel.
También pueden ser Utiles los antihistaminicos
(cetirizina, difenhidramina) y los esteroides tépicos.

En caso necesario, el siguiente paso para aliviar la
picazén se basara en los beneficios y desventajas
de los tratamientos. El ruxolitinib alivia la picazén.

Las primeras investigaciones sobre los inhibidores
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selectivos de la recaptacion de serotonina (ISRS)
y los rayos ultravioleta B de banda estrecha son
prometedoras.

Otros medicamentos que pueden probarse son
peginterferén alfa-2a, gabapentina, aprepitant y
agentes inmunosupresores, como ciclosporina,
metotrexato, azatioprina, micofenolato de mofetilo
0 dupilumab.

Infecciones

Es posible que tenga tendencia a las infecciones
debido a la mielofibrosis o0 a su tratamiento.
Pregunte a su profesional de atencion médica qué
vacunas son seguras para usted. Pueden recetarle
la vacuna recombinante (inactiva) contra el herpes
zoster si toma un inhibidor de JAK.

Si contrae infecciones con frecuencia, el
profesional de atencién médica puede recetarle
antibiéticos para prevenirlas. En lugar de
antibidticos, puede recibir un factor estimulante

de colonias de granulocitos (G-CSF) o un

factor estimulante de colonias de granulocitos-
macrofagos (GM-CSF) si tiene un recuento bajo de
neutrofilos. Estos medicamentos deben utilizarse
con precaucién porque, aunque es poco frecuente,
el bazo agrandado puede desgarrarse.

Sindrome de lisis tumoral

El sindrome de lisis tumoral (SLT) se produce
cuando los desechos expulsados por las células
muertas no se eliminan rapidamente del cuerpo.
Los desechos pueden causar dafos renales y
graves alteraciones electroliticas en la sangre. El
SLT puede ser potencialmente mortal.

La quimioterapia de induccion puede causar SLT.
La quimioterapia de induccion es un tratamiento
para la mielofibrosis avanzada o la leucemia
mieloide aguda (LMA). Este tratamiento destruye
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muchas células cancerosas y produce demasiados
deshechos con mucha rapidez.

El SLT puede prevenirse con la administracion
de una gran cantidad de liquidos durante la
quimioterapia. Los liquidos pueden ayudar a
eliminar los desechos celulares. Otra opcion es
reducir los niveles de acido urico con alopurinol o
rasburicasa. La rasburicasa puede administrarse
como primer tratamiento si tiene un nivel elevado
de acido urico o si esta afectando a los rifiones.

Sobrecarga de hierro

La sobrecarga de hierro es el exceso de hierro en
el cuerpo. Puede producirse si ha recibido muchas
transfusiones de gldbulos rojos. La quelacién del
hierro es un tipo de farmaco que elimina el hierro
sobrante del cuerpo. A veces es una opcion para
la mielofibrosis de menor riesgo. El profesional

de atencion médica puede indicar la quelacion

del hierro si ha recibido mas de 20 transfusiones

o si su nivel de ferritina en sangre es superior a
2500 ng/ml.

Directrices sobre el tratamiento
complementario

La biblioteca de NCCN Guidelines for
Patients dispone de diversos libros sobre
tratamiento complementario. Estos libros
se centran en el tratamiento de los efectos
fisicos y emocionales comunes de muchos
tipos de cancer. Un libro esta dedicado a la
vida saludable y ofrece recomendaciones
sobre la actividad fisica, la alimentacion, los
suplementos y las vacunas.
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Directrices sobre el tratamiento complementario

Angustia

Todos los enfermos de cancer
sienten angustia en algun
momento. Es normal estar
preocupado, triste, impotente o
enfadado. La angustia puede
llegar a ser grave y afectar a su
modo de vida.

Distrass During
Cancar Cang

Fatiga

La fatiga relacionada con el
cancer no es el cansancio tipico
que sigue a un dia activo o
largo. Es una falta de energia
que resulta molesta, no mejora
con el descanso ni el suefio
normales y altera la vida.

it
and L-ancar

Cuidados paliativos

Los cuidados paliativos son

un enfoque de la atencién
médica para personas con
enfermedades graves, incluido
el cancer. Se centran en aliviar
los sintomas y el estrés de
padecer cancer.

Falliativa Cane

=
l"i P
. =

Nauseas y vomitos

La quimioterapia puede
provocar nauseas y vomitos.
Las nauseas son la sensacién
de que va a vomitar. Vomitar
es vomitar a la fuerza lo que se
tiene en el estémago.

Enfermedad de injerto contra
huésped

Un efecto secundario de los
trasplantes alogénicos de
células hematopoyéticas

es la enfermedad de injerto
contra huésped. Este efecto
secundario se debe a que las
células del donante atacan a
sus células sanas.

Graft-\ersus-

Hosl Digaags

Efectos tardios y a largo plazo

El cancer y su tratamiento
pueden causar efectos a largo
plazo y tardios. Los efectos a
largo plazo comienzan durante
el tratamiento y persisten una
vez finalizado. Con menos
frecuencia, los efectos comienzan mucho
después de haber finalizado el tratamiento.
Los efectos tardios y a largo plazo incluyen
enfermedad cardiaca, fatiga, falta de suefio,
dolor y depresion.

Vida saludable
Es importante empezar o

S .'._"\-'.-_ar V] . .
i mantener un estilo de vida
i “,’-‘:"’,"" L¥ing  sgludable. Una vida saludable
. | .
i w'=+= puede ayudar a prevenir
- R .
- enfermedades y mejorar

el bienestar. Los temas
que se tratan incluyen la actividad fisica, la
alimentacion y las vacunas.

La biblioteca completa de NCCN Guidelines for Patients esta disponible en
NCCN.org/patientguidelines

\
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6 Tratamiento complementario » Puntos clave
Puntos clave ‘ ‘

» El tratamiento complementario es la atencion Vivir con un diagnéstico de NMP

médica que mejora la calidad de vida. uede ser todo un desafio. No es
Proporciona alivio de los sintomas y ayuda P )

para cubrir otras necesidades. una enfermedad que defina la vida,
) sino una experiencia que la altera.
» El sangrado es mas frecuente en la Reaquiere comprender v maneiar los
mielofibrosis que en la PV y la TE. Las a P y J

opciones de tratamiento varian segun el tipo Si”tomas’ fisicos, como la fatiga y el
de NMP para abordar la causa del sangrado. dolor, asi como el impacto emocional

- L sy
» Los coagulos sanguineos son el objetivo del de vivir con una enfermedad cronica”.

tratamiento de la PV y la TE, pero también
se dan en personas con mielofibrosis. Se
tratan con anticoagulantes y antiagregantes
plaquetarios.

> El dolor de huesos, los dolores de cabeza,
el tinitus y la picazén se dan en todas las
NMP y tienen un gran impacto en la calidad
de vida. Se necesitan mas investigaciones
para encontrar el mejor tratamiento de estos
sintomas en las personas con NMP.

» Las personas con mielofibrosis pueden
desarrollar infecciones frecuentes, sindrome
de lisis tumoral y niveles elevados de hierro.
Las vacunas pueden ser su mejor defensa
contra las infecciones. La administracion
de liquidos para eliminar los deshechos
celulares puede prevenir el SLT. La quelacién
del hierro es un tratamiento para los niveles
elevados de hierro.

> La biblioteca de NCCN Guidelines for
Patients incluye libros sobre el tratamiento
complementario. Estos libros se centran
en los efectos comunes del cancer y su
tratamiento, como la angustia, la fatiga, las
nauseas y los vomitos, asi como la falta de
suefio.
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Es importante que esté a gusto con
el tratamiento del cancer que elija.
Esta eleccion comienza cuando tiene
una conversacion franca y honesta
con su equipo de atencion.

Es su decision

Al tomar decisiones compartidas, usted y su
equipo de atencion comparten informacion,
conversan sobre las opciones y se ponen de
acuerdo respecto del plan de tratamiento. Esto
comienza con una conversacion franca y honesta
entre usted y su equipo de atencion.

Las decisiones acerca del tratamiento son muy
personales. Lo que es importante para usted
puede no serlo para otra persona. Algunas cosas
que pueden afectar su toma de decisiones:

> Lo que usted desea y en qué difiere de lo que
desean los demas.

> Sus creencias religiosas y espirituales.

> Lo que piensa acerca de determinados
tratamientos.

» Lo que piensa en cuanto al dolor o los
efectos secundarios.

» El costo del tratamiento, el traslado hasta los
centros de tratamiento y el tiempo lejos de la
escuela o el trabajo.

» La calidad de vida y la longevidad.

» Lo activo que es usted y las actividades que
le resultan importantes.

Piense en lo que desea obtener del tratamiento.
Hable francamente de los riesgos y los beneficios
que conllevan los tratamientos y procedimientos
especificos. Sopese sus opciones y comparta
SuUs preocupaciones con su equipo de atencion.
Si se toma el tiempo de entablar una relacién

con su equipo de atencion, le ayudara a sentir
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apoyo cuando considere las alternativas y tome
decisiones sobre el tratamiento.

Segunda opinion

Es normal querer comenzar el tratamiento lo
antes posible. Si bien el cancer no puede pasarse
por alto, hay tiempo para que otro profesional de
atencién médica analice los resultados de sus
pruebas y sugiera un plan de tratamiento. Esto se
llama buscar una segunda opinion y es una parte
habitual del tratamiento del cancer. jLos expertos
también buscan segundas opiniones!

Puede prepararse de la siguiente manera:

» Verifique las normas sobre segundas
opiniones de su compania de seguro. Puede
haber gastos adicionales de su bolsillo por
consultar profesionales de atencién médica
que no estén cubiertos por su plan de seguro.

» Planifiqgue que le envien copias de todos sus
registros al profesional de atencion médica
que le dara una segunda opinion.

Grupos de apoyo

Muchas personas con diagndstico de cancer
consideran utiles los grupos de apoyo. Los grupos
de apoyo suelen incluir a personas en diferentes
etapas del tratamiento. Algunas pueden estar
recién diagnosticadas, mientras que otras pueden
haber terminado el tratamiento. Si no hay grupos
de apoyo para personas con cancer en su hospital
0 en su comunidad, revise los sitios web que
aparecen en este libro.
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Preguntas para hacer

En las paginas que siguen, hay posibles preguntas para hacerle al equipo de atencién. No dude en
usarlas o pensar sus propias preguntas.

Preguntas sobre las pruebas del cancer

1.

2.

¢ Qué pruebas tendré que hacerme? ; En qué consiste una biopsia?

¢ Las pruebas tienen algun riesgo?

¢ Tengo que hacer algo para prepararme para las pruebas?

¢ Debe acompanarme alguien a las citas?

¢Adonde tengo que ir para hacerme las pruebas y cuanto tardaré?

Si alguna de las pruebas me genera dolor, ¢ qué hara para que me sienta mejor?
¢ Cuando sabré los resultados y quién me los explicara?

¢ Como puedo obtener una copia del informe anatomopatolégico y de los resultados de los otros
estudios?

¢ Existe un portal en linea con los resultados de mis pruebas?
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Preguntas sobre la NMP

1. ¢Qué tipo de NMP tengo?

2. ¢Es una NMP de crecimiento rapido o lento?

3. ¢Cuales son las posibles complicaciones de la NMP?

4. ¢Cbomo puedo encontrar un especialista en NMP?

5. ¢Cuales son los objetivos del tratamiento?

6. ¢Queé posibilidades tengo de que la NMP se convierta en mielofibrosis o leucemia?

7. ¢Cuadles son los sintomas y signos de que la NMP puede estar cambiando?
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Preguntas sobre las opciones de tratamiento

1.

2.

¢ Cudles son mis opciones de tratamiento?
¢ Qué pasa si no hago nada?
¢ Sugiere opciones diferentes a las que recomienda NCCN? Si es asi, ¢ por qué?

¢ De qué manera repercuten en mis opciones la edad, el sexo, mi estado de salud general y
otros factores?

¢ Qué sucede si estoy embarazada o planeo quedar embarazada?
¢Alguna alternativa ofrece una cura o control del cancer a largo plazo?
¢, Como puedo obtener una segunda opinion?

¢ De cuanto tiempo dispongo para decidir sobre el tratamiento? ¢ Hay algun trabajador social o
alguien que pueda ayudarme a decidir?

¢ Qué opciones tengo si la NMP progresa?
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Preguntas sobre los ensayos clinicos

1.

2.

¢ Me recomienda que considere un ensayo clinico para el tratamiento?

¢ Como averiguo sobre los ensayos clinicos en los que puedo participar?

¢ Cudl es el medicamento utilizado en el ensayo clinico? ¢ Todas las personas lo recibiran?
¢ El medicamento del estudio se uso para tratar otros tipos de cancer?

¢ Cudles son los riesgos y beneficios de este medicamento?

¢ Qué efectos secundarios debo esperar y como se trataran?

¢ Cuanto tiempo participaré en el ensayo clinico?

¢, Podré recibir otro tratamiento si este no funciona?

¢, Como sabra si el tratamiento es eficaz?

10. ¢ El ensayo clinico tendra algun costo para mi?
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Preguntas sobre lo que cabe esperar

1.

2.

¢ Ofrece este hospital o centro oncolégico el mejor tratamiento para mi?
¢ Puedo elegir cuando comenzar el tratamiento?
¢ Cuanto tiempo tomara el tratamiento?

¢ Como puede interactuar el tratamiento recomendado con otros medicamentos que ya esté
tomando?

¢A quién debo llamar si tengo dudas o preguntas sobre mi tratamiento después de empezar a
tomarlo?

¢A quién debo dirigirme si tengo preguntas o dudas si el consultorio esta cerrado?
¢, Como sabra que el tratamiento esta funcionando?
¢, Qué probabilidades hay de que el cancer empeore?

¢ Qué cuidados de seguimiento son necesarios después del tratamiento?
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¢ Cuales son los efectos secundarios?

1.

2.

¢ Cudles son las complicaciones y los efectos secundarios posibles?

¢ El cancer provoca efectos secundarios?

¢ Qué efectos secundarios son los mas frecuentes y cuanto suelen durar?

¢ Qué efectos secundarios son graves o potencialmente mortales?

¢ Existen efectos secundarios permanentes o a largo plazo?

¢ Qué sintomas debo comunicar inmediatamente y a quién debo dirigirme?

¢ Qué se puede hacer para prevenir o aliviar los efectos secundarios del tratamiento?
¢ Hay algun medicamento que empeore los efectos secundarios?

¢ Algun efecto secundario disminuye o empeora en gravedad con el tiempo?

10. ¢ Interrumpira el tratamiento o lo cambiara si aparecen efectos secundarios graves?
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Preguntas sobre los recursos y apoyos

1.

2.

¢, Con quién debo hablar sobre vivienda, preparacion de comidas y otras necesidades basicas?
¢ Qué asistencia existe para el transporte, el cuidado de los nifios y la atencién domiciliaria?

¢ Quién puede informarme sobre mis opciones de seguro médico y ayudarme a solicitar
cobertura?

¢ Cuanto debo pagar por mi tratamiento? ; Qué ayuda existe para pagar los medicamentos y
otros tratamientos?

¢ Quién puede ayudarme con mis preocupaciones por mi trabajo o mis estudios?
¢, Como me conecto con los demas para crear un sistema de apoyo?

¢, Con quién puedo hablar si no me siento seguro en mi casa, el trabajo o mi barrio?
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Recursos

AnCan Foundation

ancan.org
Be The Match iNos interesan sus
BeTheMatch.org/one-on-one i
comentarios!
CancerCare Nuestro objetivo es brindar informacién
cancercare.orq util y facil de entender sobre el cancer.
Realice nuestra encuesta para decirnos
Imerman Angels qué hicimos bien y qué podriamos
imermanangels.org mejorar.

NCCN.org/patients/feedback
MPN Cancer Connection
mpncancerconnection.org

MPN Research Foundation

mpnrf.org \ J

National Coalition for Cancer Survivorship
canceradvocacy.org

The Leukemia & Lymphoma Society (LLS)
LLS.org/PatientSupport

Triage Cancer
triagecancer.org
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Palabras que debe conocer

acido urico
Sustancia quimica presente en la mayoria de las
células.

AINE
Medicamentos antinflamatorios no esteroideos.

anatomopatélogo
Médico experto en el analisis de células y tejidos para
detectar enfermedades.

anemia
Niveles bajos de glébulos rojos sanos que no pueden
proporcionar suficiente oxigeno a los tejidos.

antecedentes médicos
Informe de todos sus eventos de salud y medicamentos.

anticoagulante
Tratamiento que ralentiza el tiempo de coagulacién de
la sangre.

antigeno leucocitario humano (HLA)

Proteinas especiales en la superficie de las células que
ayudan al cuerpo a distinguir sus propias células de las
extrafas.

arteria
Un vaso sanguineo que lleva la sangre desde el
corazon al resto del cuerpo.

aspiracion de médula 6sea

La extraccion de una pequefa cantidad de médula
Osea liquida que se analiza para determinar si hay una
enfermedad.

bazo
Pequefo érgano situado a la izquierda del estébmago
que forma parte del sistema inmunitario.

BCR-ABL1
Un gen anormal que es la caracteristica distintiva de la
leucemia mieloide cronica.

biopsia de médula 6sea

La extraccion de una pequefia cantidad de hueso y
médula 6sea solida que se analiza para determinar si
hay una enfermedad.

blastocito
Forma incipiente de una célula sanguinea que no puede
funcionar como una célula sanguinea madura.
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cariotipo
Andlisis que usa un microscopio para examinar los
cromosomas de la célula.

célula precursora hematopoyética

Célula a partir de la cual se forman todos los demas
tipos de células sanguineas. También llamada célula
precursora sanguinea.

citocina
Proteina que refuerza o activa el sistema inmunitario.

citogenética
El estudio de cromosomas con un microscopio.

cMvVv
Citomegalovirus

coagulo sanguineo
Un grumo gelatinoso de sangre. También se denomina
trombo.

cromosoma
Estructura larga y muy comprimida en forma de espiral
dentro de las células que contiene instrucciones
codificadas para el comportamiento celular.

diabetes
Enfermedad que provoca niveles elevados de azlcar en
sangre.

diagnéstico
Identificacion de una enfermedad basada en pruebas.

DIPSS
Sistema dinamico de puntuacion prondstica
internacional.

émbolo
Coagulo sanguineo que no esta unido a una base y se
desplaza por el torrente sanguineo.

enfermedad de injerto contra huésped (EICH)
Ataque a las células normales por parte de las células
precursoras sanguineas de un donante.

ensayo clinico
Investigacion sobre un estudio o tratamiento para
evaluar su seguridad y eficacia.

eritropoyetina (EPO)
Una hormona que producen los rifiones.
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esplenomegalia
Un bazo anormalmente grande.

estratificacion de riesgo
Una evaluacion de la probabilidad de un evento que se
basa en indicadores comprobados.

examen fisico
Revision del cuerpo por parte de un médico para
descubrir signos de enfermedad.

farmaco estimulador de la eritropoyesis
Farmaco que ayuda a la médula ésea para que
produzca mas glébulos rojos.

fatiga

Sensacion de cansancio extremo, incluso con
suficientes horas de suefio, que limita el funcionamiento
de una persona.

fibrosis
Cicatrizacion de las fibras de sostén de los tejidos.

flebotomia
Extraccion de sangre.

formula leucocitaria
Medicion de los diferentes tipos de glébulos blancos en
una muestra de sangre.

frotis de sangre

Prueba que consiste en observar una gota de sangre
con un microscopio para evaluar las caracteristicas de
las células sanguineas.

frotis periférico
El estudio de una gota de sangre con un microscopio.

G-CSF
Factor estimulante de colonias de granulocitos.

gen
Serie de instrucciones codificadas en las células para
controlar el forma en que estas se comportan.

GM-CSF
Factor estimulante de colonias de granulocitos-
macrofagos.

granulocito
Tipo de glébulo blanco.

HBPM
Heparina de bajo peso molecular.

hematocrito
Porcentaje de glébulos rojos en la sangre.
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hematodlogo
Profesional de atenciéon médica experto en
enfermedades de la sangre.

hemoglobina
Una proteina de los glébulos rojos que transporta
oxigeno.

hemograma completo (HC)
Analisis de la cantidad de células sanguineas en una
muestra.

hemorragia
Pérdida de sangre dentro o fuera del cuerpo. También
llamada sangrado.

hibridacion fluorescente in situ (FISH)

Analisis de laboratorio que usa tintes especiales para
buscar cambios anormales en los genes y cromosomas
de una célula.

hierro
Mineral necesario para producir nuevos gldbulos rojos.

hipercelularidad
Una gran cantidad de células.

hipertension
Presion arterial alta.

IPSET-trombosis
Puntuacion de prondstico internacional de la trombosis.

ISRS
Inhibidor selectivo de la recaptacion de serotonina.

lactato deshidrogenasa (LDH)
Una proteina que ayuda a generar energia en las
células.

leucemia mieloide aguda (LMA)
Cancer sanguineo de los globulos blancos jévenes
llamados mieloblastos.

leucemia mieloide crénica (LMC)
Cancer sanguineo que provoca la formacién de
demasiados glébulos blancos llamados granulocitos.

leucocito
Tipo de glébulo blanco.

médula 6sea
Material blando y esponjoso del interior de los huesos
donde se fabrican la mayoria de las células sanguineas.

megacariocito
Célula de la médula 6sea que produce las plaquetas
que coagulan la sangre.
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mielofibrosis post-PV
Policitemia vera avanzada con cicatrices en la médula
Osea.

mielofibrosis post-TE
Trombocitemia esencial avanzada con cicatrices en la
médula 6sea.

mielofibrosis primaria (MFP)
Cicatrizacion de la médula ésea no causada por otros
problemas de la médula ésea.

MIPPS
Sistema de puntuacién prondstica internacional
mejorada por mutacion

MPN-SAF TSS
Formulario de evaluacién de sintomas en pacientes con
NMP y Puntuacion total de sintomas

MS-NHA
Mastocitosis sistémica con neoplasia hematolégica
asociada.

mutacién
Serie anormal de instrucciones codificadas en las
células (gen).

MYSEC-PM
Mielofibrosis secundaria a trombocitemia esencial (TE)
y a policitemia vera (PV): modelo de prondstico.

neoplasia mieloproliferativa (NMP)

Cancer de las células hematopoyéticas que provoca un
exceso de células sanguineas o cicatrices en la médula
Osea.

NGS
Secuenciacion de la proxima generacion.

parestesia
Sensacion de hormigueo o ardor en el cuerpo.

perfil metabélico completo
Analisis de hasta 14 sustancias quimicas en la sangre.

plaqueta
Tipo de glébulo que ayuda a controlar el sangrado.
También llamado trombocito.

plaquetoféresis

Procedimiento que consiste en extraer sangre, quitar
plaquetas y, luego, devolver la sangre alterada al
cuerpo.

policitemia vera (PV)
Cancer de las células hematopoyéticas que provoca un
exceso de glébulos rojos.
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pre-MFP
Mielofibrosis primaria prefibrética.

progresion
Empeoramiento del cancer.

pronéstico
Evolucion o resultado probables de una enfermedad de
acuerdo con las pruebas.

prueba de biomarcadores
Prueba de laboratorio de una molécula de su cuerpo
para evaluar su salud.

prueba de coagulacion
Analisis de las proteinas que provocan la coagulacion
de la sangre.

pruebas de funcion hepatica (PFH)
Pruebas que miden las sustancias quimicas que se
fabrican o procesan en el higado.

pruebas moleculares
Una prueba de laboratorio de un gen anormal dentro de
las células.

prurito
Picazén en la piel.

reaccion en cadena de la polimerasa de
transcripcion inversa (RT-PCR)

Prueba de laboratorio que permite detectar un marcador
de cancer aunque se encuentre en unas pocas ceélulas.

saciedad
Sensacion de plenitud al comer.

sindrome de lisis tumoral (SLT)
Afeccién causada por la muerte rapida de muchas
células cancerosas.

sindrome de von Willebrand (SVW)
Trastorno sanguineo que impide la coagulacion de la
sangre.

sintoma inespecifico
Estado fisico que es efecto general de una enfermedad.

SMD
Sindromes mielodisplasicos.

SOE
Sin otra especificacion.

terapia citorreductora
Tratamiento para reducir la cantidad de células
sanguineas.



Palabras que debe conocer

tinitus
Sonidos producidos por el cuerpo y no percibidos por
otras personas, como zumbidos agudos.

trasplante alogénico de células hematopoyéticas
(TCH)

Tratamiento del cancer que consiste en sustituir las
células precursoras sanguineas por células madre de
un donante, que producirdn una médula ésea nueva y
sana.

tratamiento complementario
Tratamiento para los sintomas o problemas de salud
causados por el cancer o por su tratamiento.

trombocitemia esencial (TE)

Cancer de las células precursoras sanguineas en el que
se producen demasiadas plaquetas. También llamada
trombocitosis esencial.

tromboembolismo venoso (TEV)

Coagulo sanguineo que se ha formado en una vena
profunda y que ahora puede estar obstruyendo una
arteria pulmonar.

trombosis
Obstruccion del flujo sanguineo en los vasos
sanguineos causada por un coagulo.

vena
Vaso sanguineo que lleva la sangre de vuelta al
corazon.
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