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Trombocitemia esencial en una mujer joven

Essential thrombocythemia in a young woman
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RESUMEN

Se describe el caso clinico de una fémina de 35 afios de edad, quien acudié a la
consulta de Hematologia del Hospital Provincial Docente Clinicoquirdrgico "Saturnino
Lora Torres" de Santiago de Cuba, por presentar decaimiento, insomnio, asi como
sospecha de anemia y trastornos de la coagulacién por antecedentes de sangrado
intraabdominal, ademas de sensacién de quemazoén en las falanges distales de los
dedos de las manos. Los resultados de los exdamenes efectuados confirmaron la
presencia de neoplasia hematoldgica mieloproliferativa créonica (trombocitemia
esencial). Luego del plan terapéutico inicial con hidroxiurea y Aspirina®, se indico
tratamiento con interferdn alfa- 2b recombinante, con lo cual las cifras de plaquetas
disminuyeron paulatinamente.

Palabras clave: mujer, neoplasia hematoldgica mieloproliferativa, trombocitemia
esencial, hematologia.

ABSTRACT

The case report of a 35 year-old female who visited the Hematology Department from
“Saturnino Lora Torres” Provincial Clinical Surgical Teaching Hospital in Santiago de
Cuba, because of weakness, insomnia, as well as anemia suspicion and clotting
disorders due to a history of intraabdominal bleeding, besides burning sensation in the
distal phalanges of the hand fingers is described. The results of the laboratory tests
confirmed the presence of chronic hematologic myeloproliferative neoplasm (essential
thrombocythemia). After the initial therapeutic plan with hydroxiurea and Aspirin®,
treatment was indicated with recombinant alpha-2b interferon, with which the number
of platelets decreased gradually.
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INTRODUCCION

La trombocitemia esencial (TE) es una neoplasia hematoldgica que forma parte de los
llamados sindromes mieloproliferativos crénicos que afectan la linea mieloide de la
hemopoyesis, entre los cuales figuran: la leucemia mieloide crénica (LMC), la
policitemia vera, la mielofibrosis primaria; también se incluyen los sindromes
mielodisplasico e hipereosinofilico.

Asi como la LMC presenta una alteracion cromosomica que la caracteriza, tanto la
policitemia vera como la mielofibrosis esencial muestran, en 50 % de los casos una
alteracién clonal tipica en el gen Jak2. "3

Los valores normales de plaquetas, contados en equipos automatizados, se
encuentran entre 150 y 400 x 10°/L.

La trombocitosis es el aumento exagerado del nimero de plaquetas o trombocitos,
que a su vez se clasifican en reactivas (TR) o derivadas de muchos procesos, no
precisamente hematoldgicos, que diariamente son identificados en la practica
meédica y en la forma primaria (trombocitemia esencial), con valores superiores a
450 x 10°/L.*3

Por otra parte, las trombocitosis reactivas se deben a la generacion de altos niveles de
trombopoyetina, interleucina 6 y catecolamina, y suelen aparecer en procesos
inflamatorios croénicos, infecciosos, neoplasias, anemias hemoliticas, enfermedades del
coldgeno y hasta en las inducidas por algunos farmacos.

La trombocitemia esencial es consecuencia de la mutacién en el cromosoma 9 de la
enzima tirosina quinasa (quinasa Janus), con el cambio de valina en la posicion 617
por fenilalanina (JAK2 V617F), ® que también aparece en la policitemia vera. Tiene
una incidencia de 2-3 casos/100 000 habitantes por afio y el sindrome
mieloproliferativo es el de mejor prondstico, con una edad promedio al diagndstico de
50-60 afios, con predominio en las mujeres de 1,6/1 hombre.”" 8

Esta afeccion puede ser asintomatica, pero los sintomas pueden comenzar por
manifestaciones trombdticas, en 50 % de los casos por activacion plaquetaria y en
10 % hemorragica, generalmente cuando las cifras de plaguetas sobrepasan de

1 000 x10°/L.

Los fendmenos tromboticos conllevan a la isquemia microvascular y a la de grandes
arterias y venas. La primera de estas da lugar a manifestaciones clinicas transitorias
inespecificas, tales como: cefalea crénica, vértigo, afasia, escotomas, vision borrosa y
eritromelalgia (sensacién de quemaduras en manos y pies); > 8 la segunda se
caracteriza por trombosis arterial de érganos del sistema nervioso central, cardiacos
con cuadro coronario, y arterial periférica como la claudicacion intermitente y embolias
periféricas. La trombosis venosa profunda y la embolia pulmonar son manifestaciones
comunes y en menor incidencia trombosis de vena porta y suprahepaticas. La
esplenomegalia puede hallarse en 35 % de los pacientes. %°

Para establecer el diagndstico es importante tener en cuenta el aumento de la cifra de
plaguetas en ausencia de otras causas, puede haber leucocitosis hasta de 30,0 x10°/L
con algunas formas mieloides inmaduras. En la serie roja es esencial que no existan
eritrocitos en forma de lagrimas, que es un signo de mielofibrosis, tampoco existira
poliglobulia, puesto que la hemoglobina y hematocrito deben ser normales.
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En el medulograma vy la biopsia de médula 6sea se observa un incremento en el
numero de megacariocitos, con grandes agregados plaquetarios y ausencia de fibrosis
coldgena. Los resultados de la tincidon para hierro en médula, la velocidad de
eritrosedimentacion y la proteina C son normales; también el coagulograma suele ser
normal, excepto cuando existe un tiempo de sangrado prolongado en 20% de los
afectados. *°

Las principales opciones terapéuticas para los pacientes con trombocitemia esencial
son: la hidroxiurea (citostatico de eleccidén para personas mayores, pero es
leucemdgena y puede favorecer la conversion a leucemia aguda); el anagrelide
(inhibidor de la trombopoyesis, de eleccion para los mas jovenes); el interferdn alfa 2b
(inhibe la formacidn de colonias megacariociticas y la interleucina 6, que es
estimuladora de la trombopoyesis); la Aspirina® (antiagregante plaquetaria), que
suele combinarse con alguna de las drogas anteriores, asi como la tromboféresis o la
plasmaféresis, que se indican en los casos de sangrados que comprometan la
hemodinamia y la vida como en la isquemia digital y cerebrovascular. 3

CASO CLINICO

Se describe el caso clinico de una fémina de 35 afios de edad, procedente de una zona
suburbana, quien comenzé con hemorragia intraabdominal por foliculo ovarico roto.
Meses después le realizaron laparoscopia por dolor en bajo vientre, donde se visualiz
Utero aumentado de tamano, con congestion marcada de los vasos sanguineos que
cubrian el érgano. Seguidamente aparece un gran hematoma en la pared abdominal, al
lado izquierdo de la pequena incisién para la técnica quirdrgica realizada.

A los 2 afios, producto de un accidente, recibié una herida de 6 cm aproximadamente
en una rodilla que, aunque necesitd sutura, no sangrd en ese momento; pero 2 dias
después, durante una cura, el sangrado fue tal que hubo que extremar las medidas
inmediatas de urgencia.

Nunca se le habian realizado a la paciente los exdmenes para determinar el nUmero de
plaquetas, pues solo se calculd por frotis de sangre en laminas, cuyos resultados se
informaban como “adecuados”.

Meses después acudio a la consulta de Hematologia del Hospital Provincial Docente
Clinicoquirurgico “Saturnino Lora Torres” de Santiago de Cuba por presentar
decaimiento, insomnio, asi como sospecha de anemia y trastornos de la coagulaciéon
por antecedentes de sangrado intraabdominal, ademas de sensacion de quemazdn en
las falanges distales de los dedos de las manos.

e Examen fisico

Paciente mestiza, de peso y talla bajos, con apariencia de adolescente, andar lento,
asténica, con incoordinacion de las ideas, lenguaje lento y mucosas normocoloreadas.
Tensidn arterial y pulso normales, ausencia de visceromegalia abdominal y de signos
de focalizacidén neuroldgica.

e Exdmenes complementarios

La hematimetria por equipo automatizado arrojo las cifras siguientes:
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- Hemoglobina y hematocrito: Normal alto.

- Volumen corpuscular medio: Normal.

- Leucocitos y diferencial: Normales.

- Cifras de plaquetas en frotis de sangre: 2 millones aproximadamente
(1,986 x10°%/L)

- Hematies: valores normales, sin formas de lagrimas ni otras formas anormales

- Campos cubiertos casi totalmente por enormes grumos de plaquetas agregas

- Coagulograma: Pardmetros normales, excepto las cifras de plaguetas muy elevadas

- Biopsia de médula 6sea: Los resultados revelaron hiperplasia marcada de
megacariocitos maduros, sin fibras colagenas.

- Aspirado de médula ésea: Solo se visualizaron plaquetas y megacariocitos
maduros de varios tamafos.

Se descartaron todas las causas de trombocitosis reactivas. Luego se inicié
tratamiento con hidroxiurea (500 mg/dia) y aspirina (120 mg/d), pero al mes no habia
mejorado, por lo cual se aumentd la dosis del primero de estos a 1g diario, de manera
que a los 15 dias el nimero de plaquetas habia disminuido a 500 x10°/L y mejorado
todas las manifestaciones clinicas iniciales.

A pesar de la mejoria se cambio el tratamiento por no disponer mas del farmaco y ya

comenzaba a elevarse nuevamente el nimero de plaquetas. En esta ocasién se indico
interferén alfa- 2b recombinante y comenzaron a disminuir paulatinamente, primero a
700x10°/L y luego a 500. Este plan terapéutico se mantuvo hasta que se alcanzaron

cifras menores.

COMENTARIOS

Aunque la trombocitemia esencial es una neoplasia poco frecuente y rara antes de los
40 afios de edad, en sus inicios puede aparecer con sintomas aparentemente banales.
Para hacer un diagndstico precoz y diferenciado de las formas secundarias o reactivas
de trombocitosis, es importante tener en cuenta el nimero de plaquetas, determinado
por equipos automatizados, que no estan disponibles en la mayoria de las unidades.
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