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Introduccion

* La Policitemia Vera (PV) es una neoplasia mieloproliferativa cronica (NMP) que se caracteriza por un
aumento de los glébulos rojos, hemoglobina (Hb) y hematocrito siendo la mutacion somatica en el gen
JAK2 la causa mas frecuente.

* Complicaciones mas frecuentes: trombosis, hemorragia y evolucion a fibrosis medular, sindromes
mielodisplasicos o leucemia mieloide aguda.

* Tratamiento de eleccion son las flebotomias periodicas.

Métodos

Se realiza un estudio retrospectivo descriptivo de casos de PV en edad pediatrica en un hospital de tercer
nivel. Se recogen datos clinicos, analiticos y tratamiento recibido.
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Edad 8 anos 12 anos
Sexo Varon Mujer
Hb / Hto 17,3 g/dl / 52,8% 16,1 g/dl / 49,8%
Plaquetas 471.000/ul 950.000/ul
EPO <ImuU/ml 1mU/ml
Hipercelularidad con marcada hiperplasia Incremento de megacariocitos con
Estudio de M.O. megacariocitica y hallazgos de NMP no presencia de 15% de dismegacariopoyesis e
clasificable hipogranulacion en la serie granulocitica
Inmungfepotupo Normales Normales
Cariotipo
Genética JAK-2 V617F JAK-2 V617F
Tratamiento AAS + Flebotomias AAS + Flebotomias

Evolucion del valor de Hb
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Conclusiones

* Entidad muy poco frecuente en pediatria pero que es importante conocer para evitar la aparicion de
sus complicaciones.

* Ambos pacientes continuan tratamiento con AAS y flebotomias periodicas sin presentar complicaciones
significativas.

* En la actualidad hay nuevas lineas de tratamiento, como el interferon-alfa y los inhibidores de JAK2,
que pueden modificar el curso de la enfermedad.



