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LA ENFERMEDAD

El diagndstico de la mielofibrosis implica
incertidumbresy, sobre todo, muchas preguntas.
¢Enqué consiste esta enfermedad poco frecuente?
¢Como se desarrolla?

¢Qué sintomasy riesgos pueden presentarse?

¢ Como podemos ayudarle?
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¢, Qué es la mielofibrosis?

Una enfermedad cronica de la médula 6sea.

* Puede producirse como:

Mielofibrosis primaria (MFP): puede desarrollarse sin que exista
unaenfermedad previa directamente relacionadaconella.

Mielofibrosis secundaria: consecuenciade la policitemiavera
(PV) o latrombocitemiaesencial (TE).

* Esunaenfermedad poco frecuente
* Esmashabitualen personasde edad avanzada.

» Afectaconmayor frecuenciaahombres que a mujeres.




¢ Qué es la médula 6sea?

Lameédula ésea es el tejido que se encuentradentro de los
huesos. Su funcion principal es la hematopoyesis, la
produccionde células de lasangre:

Glébulos rojos: Glébulos blancos: Plaquetas sanguineas:

Transporte de oxigeno Defensa contralasinfecciones Coagulaciénde lasangre
Inflamacion

¢ Qué ocurre en los pacientes con mielofibrosis?

En pacientes conmielofibrosis (MF), las células madre se multiplican de manera descontroladay funcionan de formaanormal.
Esto aumentalaliberacion de citoquinas, proteinas que regulanla inflamacion.

Laalteraciony aumento de algunas citoquinas estimula la produccion de un tejido fibroso que remplaza el tejido de lamédula.

A este proceso se le denominafibrosis, de alli el nombre de la enfermedad, mielofibrosis.
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Anomalias genéticas: la posible

causa de la mielofibrosis

Es posible que la existencia de una mutacion genética esté
implicada en el desarrollo de lamielofibrosis.

Lamutacion JAK2 es lamodificacion genética de unaenzima
llamada cinasajano (JAK), que actia como un "interruptor” »

Otras causas pueden deberse a:

1 Mutacién de la calreticulina (CALR).

2 Mutacion del receptor de trombopoietina (MPL).

Algunos pacientes no son portadores de ningunade
las mutaciones anteriores.
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¢Por qué es necesario un buen seguimiento?

La mielofibrosis puede ser muy diferente en cada paciente

* Laevolucidonde laenfermedad depende del grado de avance de la
fibrosis de lamédula 6seay de los factores de riesgoindividuales en el
momento del diagndstico.

Parareconocery tratar a tiempo complicaciones es importante el
controlregular de la enfermedad.

Evolucion a leucemia mieloide aguda

« Encasiun10% de los pacientes que padecen mielofibrosis, puede
derivar en otraenfermedad de la médula dsea, incluidala leucemia
mieloide aguda.

Foto: Normal adult bone marrow aspirate - 3. © 2021 American Society of Hematology. Peter Maslak.
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¢, Como evoluciona la mielofibrosis?

Fase inicial: las células sanguineas se multiplican

plaquetas

Afecta principalmente a {
glébulos blancos

Lamédula éseatodavia presentauna elevada capacidad funcional.

Es posible que el bazo ya esté agrandado, ya que estaimplicado en la descomposiciondel exceso de
células sanguineas.

Fase avanzada: muy pocas células sanguineas y fibrosis

Lamédula 6sea hematopoyéticaes reemplazada por tejido conjuntivoy se vuelve fibrosa

¥

produce cada vez menos células sanguineas.

plaquetas

Afectaprincipalmente a glébulos blancos

glébulos rojos
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¢, COmo se reconoce
la mielofibrosis?

Analisis de sangre

Suele pasar desapercibida al inicio

*  Amenudo los médicos solo pueden diagnosticar la mielofibrosis
por la aparicién de sintomas como fatigay pérdida de peso.

* Lasanomaliasen losvalores analiticos son signos que suelen
atraer laatencionde los médicos.

» Latrombocitosis o laanemia,y también el aumento de tamano del

bazo, pueden ser pueden ser otros signos de mielofibrosis. Recusata de glohulce blancoe

Recuento de plaquetas sanguineas
Analisis de sangre:

Tres elementos para diagnosticar la mielofibrosis hamogmnay Hermookkr
eritropoyetina )
- Exploracién fisicageneral con preguntas sobre su historia clinica. hemeiecio

* Hemograma. Eritropoyetina

Numero/aspecto delas células
hematopoyéticas

*  Examende la médula ésea que incluiralarealizacion de analisis
genéticos.

Mutaciones genéticas
(especialmente la mutacion JAK2)




Evaluacion de la esplenomegalia

* Amedidaque lamielofibrosisprogresa, la
formacionde la sangre pasa gradualmente de la
meédula 6sea albazoy al higado, por lo que estos
dos érganos aumentan su tamano produciendo
esplenomegalia o hepatomegalia.

* Sepuede evaluar palpando el abdomeno
mediante una ecografia.

« Elhistorialde trombosis actuales o previas Bazosano

también pueden ser unindicio. Bazo

hipertrofiado
« Otraspruebas complementariasparaun

diagndstico definitivo:
o pruebasgenéticas
o examende lamédula dsea

4@ ENFERMEDAD DIAGNOSTICO SINTOMAS TRATAMIENTO MANEJO CALIDAD DE VIDA



Analisis de sangre

El cambio de ciertas células sanguineas puede indicar
la presenciade mielofibrosis.

- Faseinicial afecta en especial alas plaquetas
sanguineas. En general, el nUmero de gldbulos
blancostambiénaumenta.

» Fase avanzada se pueden detectar muy pocas
células sanguineas,a menudo conunafuncion
alterada. Esto nosolo se aplicaalas plaquetasy los
glébulos blancos, sino también a los globulosrojos.

{a} ENFERMEDAD DIAGNOSTICO

SINTOMAS

TRATAMIENTO

MANEJO

SRR
" CALIDAD DE VIDA :




Biopsia de la médula 6sea

Examende la médula 6sea

* Elhemogramay los sintomas fisicos de la mielofibrosis pueden ser
muy similares a los de otras enfermedades mieloproliferativas

Es necesario realizar un examen de la médula 6sea para
confirmar el diagnéstico.

» Lameédula 6sea se suele extraer de lacrestailiaca. Esta pruebase
hace para determinar la densidad y los tipos de células. También
se evalua la estructura de lamédula ésea.

» Lasdiferentes enfermedades mieloproliferativas se caracterizany
distinguen entre ellas por presentar cada una un aspecto diferente
deltejido de lamédula ésea.

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

En ocasiones no aparecen hasta ainos después.
* Losprimeros cambios se detectan enunanalisis de sangre.

- Estosdependende la fase de la enfermedad en la que se encuentre
y delgrado de progresionde lafibrosis.

Limitaciones en larealizacion de las actividades diarias

* Muchas personas afectadas por esta enfermedad sufren fatiga
cronicay sudores nocturnos.

*  Muchos pacientes se quejan de unarapida sensacion de saciedad
y de dolores abdominales y 6seos.




Sintomas mas frecuentes

Fatigaintensa Sudores nocturnos

« Elsistemainmunitario libera sustancias mensajeras
» Reaccioninflamatoria en el cuerpo
» Sudoracién excesiva durante lanoche

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

Fiebre Dolores abdominales

» Debido alafibrosis la médula 6sea produce menos células sanguineas

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

« Lapresion sobre el estdbmago causa molestias

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

Problemas de concentracion Dolor de huesos

« Proliferacion de los osteocitos
« Elperiostio se dilata
 Estoprovocadolor

« Liberacion de sustancias mensajeras
 Desarrollo de procesos inflamatorios
 Problemas de concentracion

Falta de actividad Sensacionrapida de saciedad

 Elbazo produce células sanguineas
» Elbazo crecey hace presion sobre el estdmago
 Sesiente saciado después de comer pequefias porciones

* Fatigay mal humor
« Apatiay faltade energia
+ Disminucioén de la actividad
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Otras manifestaciones de la enfermedad

Hipertrofia del bazo: agrandamiento del bazo

» Silamédula ésea fibrosayano produce nuevas células sanguineas, el bazo puede
asumir esta funcion. s

* Elbazo puede aumentar tanto de tamano que ocupe el lugar de otros 6rganos,
como el estdbmagoyy los intestinos, y acabe alterando sus funciones.

Elbazo produce

* Elaumento deltamano del bazo también puede incrementar la degradacionde i glébulosrojos

todas las células sanguineas, lo cual puede reducir sus valores en sangre.

Los pacientes con bazo aumentado pueden desarrollar los siguientes sintomas:
Elbazo crece y hace

« Nauseasy sensacion de saciedad. presion sobre [a parte
superior delabdomen

* Doloresabdominales debido ala presiondel bazo a otros 6rganos.

* Anemiay palidez. -
» Fatigay debilidad general.
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Otras manifestaciones de la enfermedad

Anemia: cuando la produccion de sangre disminuye

* Sedacuando elnimerode gldbulosrojos o la cantidad de
hemoglobinasoninferioresalo normal.

« Laanemiapuede producirse en las primeras etapas de la
mielofibrosis. En esa fase suele ser leve y, amenudo, no
provocaningunao casi ningunamolestia.

*  Semanifiestaatravés de sintomascomolafatigay el
cansancio.

Foto:glébulos rojos normales bajo el microscopio
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Otras manifestaciones de la enfermedad
:

Aumento del riesgo de hemorragia: muy pocas plaquetas

* Enlafase avanzada de lamielofibrosis, el nUmero de plaquetas
suele ser muy reducido.

» Dadoque las plaquetas son necesarias para la coagulacionde
lasangre, se tiene una mayor tendencia a sufrirhemorragias.

*  Se manifiestaa menudo por la presenciade hemorragias del
tamano de la cabeza de un alfiler en la piel y las membranas
mucosas (petequias), asi como por hematomas o hemorragias
nasalesrepentinas.
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¢ Qué puede hacer?
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Registro de sintomas MPN10

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

REGISTRODE  Wombre: i Rellene el formulario antes de acudir ala
i ‘echa: .
LOSSINTOMAS) == consulta. Escriba sunombre y fecha.
La hoja de registro de sintomas MPN10 le ayuda a identificar los sintomas de su
enfermedad y a controlarlos de forma activa.
1 'E;alue ell Ilauga:ansa;ml q kot las Gltimas 24 horas.
. . larque el nimero que mejor describa su peor grado de agotamiento.
Primero, marque el grado de cansancio sivTows st - o it
(fatiga) que ha experimentado enlas I NN O 0 1 © © © O i
u ItimaS 24 horaS. 2 Z;r,:]:nel:;r;]ﬁv:;e;‘:::el::‘s:;?::E:&m;ri::::mullades experimentadas para cada uno de los
ausente maximo

mmgm«m 0 1 2 3 4 5 A m 9 | @ l
Dolores abominales. e 0 0 ¢ 5 m [ o BN 10]
Faltade acthidad e © 60 0 0 m (5] 6
. . Dificultades de concentracién® 0 1 2 3 4 D O |
Marque laintensidad del resto de e G 6 0 o % g g
sintomas que ha experimentado en la o, 000 |
e Pior* N ® O 0 O {5 2l 10)
ultima semana. e de s N6 0 6 0 00 0 O §l
Fiebre (5378°¢) NN E) © O O O m O 0 | ([ 10) %
= ci0 0.0 0 0 o
P g | Determine el valor total de los sintomas,
s S sumando cada valor individual.

—
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EL TRATAMIENTO
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Objetivos del tratamiento

Enfuncionde los sintomasy el riesgo personal que presente, el
tratamiento se basaraen lograr dos objetivos basicos:

Objetivo curativo:

» Hastaahora, el Unico tratamiento parahacerlo posible es un
trasplante de médula 6sea.

*  Esmuyintensivoy noes factible parala gran mayoriade los
pacientes.

Objetivo paliativo:
Para aliviar los sintomas y mejorar su calidad y esperanza de vida.

Sumeédico marcarael tratamiento dependiendo de las condiciones:
« ¢Cuales sonsus sintomasy enfermedades concomitantes?

» Elexcesode globulosblancos o trombocitos, la hipertrofia del
bazo,laanemia o la deficiencia de plaquetas determinanlos
objetivos del tratamiento adecuado.
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EL MANEJO DE LA MIELOFIBROSIS
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El manejo de la mielofibrosis

Medidas especificas para cada paciente.

Dependende la gravedad de cada casoy de las
necesidades personalesde cada paciente:

* Sinopresentasintomas mp controlarlaevoluciondela
enfermedad.

* Encasode que experimente sintomas o aumento del
bazo » medidas especificas para aliviarlos o para
reducir el tamano del bazo.

« Tratamiento especifico de problemas concretos
(produccionexcesiva de células sanguineas, anemia,
carenciade plaquetas).

« Considerar untrasplante (indicado solo en pacientes
seleccionados, por el riesgo que entrana).
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Manejo de problemas especificos_

Para el tratamiento de las manifestacionesde su
enfermedad, remitase a sumédico. Estas sonalgunas
directrices generales.

» Citorreduccion. Disminucionde las células sanguineas.

* Tratamientos parala anemia. Transfusionesde sangreu
otrasintervencionesterapéuticas.

* Medidas para corregir el aumento de tamaiio del bazo.
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Queé sucede en un trasplante
de médula 6sea

» Lascélulas madre sanguineas enfermas del propio cuerpo
sonreemplazadas por células sanas de un donante.

* Soloserecomiendan en determinados casosyaque, al alto
riesgo de efectos secundarios potencialmente mortales, se
le une el riesgo de que las nuevas células madre ataquen el
tejido sanodel cuerpo.

¥

« Eltrasplante suele ser una opcion en pacientes jovenes, pero
solo cuando la enfermedad ya esta muy avanzada o
presenta caracteristicas de alto riesgo.

MANEJO CALIDAD DE VIDA
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LA CALIDAD DE VIDA

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

Preste atencion alos cambios

« ¢ Comovalorariasu estado general de salud?

« ¢ Comovaloraria su bienestar fisico?

» ¢ Conqué grado de autonomia puede realizar las actividades diarias?

« ¢ Estasatisfecho con suvida social?

Observe de manera consciente:
« Sinotaalguin cambio en su estadoy en qué medida.

* Qué contribuye a su bienestary qué no.

» Sipuede notar algun efecto secundario o sintoma. ‘
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Como mantener
su calidad de vida

Actividad fisica

» Favorecelacirculacionde lasangre.

* Ayudaaaliviar la fatigay la depresion.

*  Mejoraelhumor.

* Aumentala confianzaenuno mismoy eleva la autoestima.

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

Relajacion

Ayuda a afrontar mejor las consecuenciasdel estrésy tienen
influenciasobre:

* Lastensionesy los calambres.

* Lossintomasde agotamiento.

* Losproblemasde concentraciény memoria.
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Como mantener
su calidad de vida

Alimentacion saludable

« Unsuministro adecuado de nutrientes ayuda a mantener las
funcionesfisicasy mentalesy a prevenir los sintomas asociados
acarencias nutricionales.

+ Laspersonascuyas necesidades energéticasy nutricionalesno
estan cubiertas, suelen presentar una menor capacidad
funcionaly unapeor calidad de vida.

* Serecomiendaseguir unadieta equilibrada.
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Como ayudar a que su entorno
comprenda su enfermedad

Es convenienteinformar de laenfermedadasu
familiay amigos.

Hablar de las expectativas.

Acepte laayuda o apoyo.

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

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

SN
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Como preparar la visita
consu meédico

1 Informe a sumédico sobrela
enfermedady su estado.

2 Haga preguntas especificas sobre
todo lo que necesite saber.

3 Mantenga una comunicacion abierta
consu medico.
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Enlacesy direcciones

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

08024 Barcelona (Esparia)

info@mpn-esp.es

Encontrara informacion mas detallada sobre la mielofibrosis en:
www.mpn-esp.es
www.tucuentasmucho.com

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

Créditos

Este folleto se ha elaborado con la colaboracion de:
* Dr. Axel Rufer, Luzerner Kantonsspital, hematologia

* Dr.Nathan Cantoni, Kantonsspital Aarau, hematologia
* Dra. llka Rusges-Wolter, consultorio de hematologia, Berna
* Pacientes con mielofibrosis



), NOVARTIS MPN @

Asociacién de Afectados por
Neoplasias Mieloproliferativas

Novartis Farmacéutica, SA
Gran Via de les Corts Catalanes, 764, 08013 Barcelona, Teléfono 900 353 036, www.novartis.es

ES2106185869



