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CARTA AL DIRECTOR

Policitemia Vera enmascarada: un nuevo concepto

Masked Polycythemia Vera: a new concept

Director:

La Policitemia Vera (PV) es una neoplasia mieloproliferativa crénica bcr/abl negativa
asociada con la mutacién del JAK 2.1 Sus primeros criterios diagndsticos fueron
emitidos por el Grupo Internacional de Estudios de la Policitemia Vera en 1975, y
aunque con el tiempo tuvieron algunas transformaciones; permanecieron en la
preferencia de clinicos e investigadores por mas de tres décadas.?

El descubrimiento de una mutacién somatica puntual (JAK2V617F) en el gen Janus
cinasa 2 (JAK2) de la familia de las tirosinas, realizado en los primeros afios del
siglo actual,® no solo aporté nuevos elementos en la fisiopatologia de la PV, sino
que también ha modificado los criterios diagndsticos de esta enfermedad.

En 2001 y 2008, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) realizé una revision y
propuso nuevos criterios diagnosticos* con el objetivo de crear parametros clinicos,
morfoldgicos y moleculares para incrementar la sensibilidad y la especificidad
diagnodstica, asi como disponer de algoritmos aplicables a la practica clinica
habitual.®

En los dltimos afos, varios autores y grupos de trabajo han encontrado evidencias
que demuestran la existencia de un grupo de pacientes con niveles de hemoglobina
(Hb) dentro del rango de referencia, pero cercano a los valores maximos (< 18,5 g/dL
en hombres y < 16,5 g/dL en mujeres) que al ser estudiados se comprobé la
positividad para la mutacion JAK2V617F y la morfologia de la médula ésea cumplia
con los criterios de la OMS para la PV.# Esto se ha denominado Policitemia Vera
enmascarada (PVe) .6

Los valores de Hb requeridos por las directrices de la OMS han sido considerados
sustitutos de la masa de glébulos rojos (MGR) aumentada, por lo que pudieran ser
un indicador de la cantidad de glébulos rojos en el organismo. Sin embargo, esta
idea no esta sostenida por estudios prospectivos bien documentados.”
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En una comparacion realizada con un grupo de pacientes con PV clasica se encontro
en el grupo con PVe, un predominio del sexo masculino, una mayor frecuencia de
trombosis arterial y de trombocitosis. La incidencia de trombosis fue similar en los
dos grupos pero la PVe mostré tasas significativamente mas altas de progresion a
mielofibrosis, leucemia aguda y una menor supervivencia. En un andlisis
multivariable, el diagnéstico de PVe fue un predictor independiente de pobre
supervivencia unido a una edad > 65 afos y al recuento de leucocitos >10 x
10°/L.% Por ello, se ha sugerido que la PVe es una neoplasia mieloproliferativa
heterogénea y no necesariamente una forma temprana o prepolicitémica de la PV
clasica, que al comienzo, en una fraccion pequefia de pacientes puede imitar
clinicamente a la trombocitemia esencial.

Debe enfatizarse que el reconocimiento de estos pacientes tiene un impacto clinico
importante, ya que a pesar de no cumplir con todos los criterios de la OMS, la PVe
comparte el mismo riesgo vascular que la PV clasica. Por tanto, deben ser aplicadas
las mismas recomendaciones terapéuticas a los pacientes con PVe, que incluyen
mantener el hematocrito por debajo del 45 96.6

En nuestro medio existe la posibilidad de diagnosticar la PVe, pues se pueden
realizar el estudio molecular, la determinaciéon del volumen globular y el estudio
histolégico de la MO. Esto, unido a las caracteristicas clinicas del paciente, hace
posible el diagndstico a pesar de que estos casos tienen habitualmente niveles de
Hb mas bajos al inicio de la enfermedad.

Por las implicaciones que tiene la PVe para el pronéstico y evolucion de la
enfermedad, la identificacion oportuna de los pacientes con esta variedad de PV
resulta de suma importancia para poder tomar en ellos la conducta terapéutica mas
apropiada.
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