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Trombocitemia essencial

I. Este protocolo envolve: pacientes com Mielofibrose

II. Tempo de permanéncia hospitalar previsto: tratamento ambulatorial
[ll. Introducéo

A Mielofibrose € uma doenca clonal mieloproliferativa . O diagndstico deve ser
considerado em pacientes com doenca mieloproliferativa e fibrose afastando-se
fibrose reativa da medula O0ssea e outras doencas mielofibroticas como
Leucemia Mieloide Crdnica, Sindrome hipereosinofilica, Mastocitose, “Hairy
Cell Leukemia”, mielodisplasia e Leucemia Mieloide Aguda M7. 50% dos
pacientes apresentam mutacao do Jak 2.

O fendtipo clinico da Mielofibrose é:
e Esplenomegalia importante
* Anemia
» Sintomas constitucionais
« Caquexia
* Leucocitose
* Leucopenia
e Thrombocitose
e Thrombocitopenia
» Eritroblastos

IV. Critério de Incluséo
- idade acima de 18 anos com critério diagndéstico preenchido conforme
protocolo

IV. Critério de Exclusao
- Gestantes
- Portadores de outros diagndsticos com fibrose na medula éssea.

V. Critérios para admisséo hospitalar

- Infeccéo, evolucdo para leucemia aguda, hemorragia por plaquetopenia.
Geralmente, esses pacientes sdo acompanhados ambulatorialmente.

VI. Servigos Diagndsticos, Indicagdes e Frequéncias

Hemograma com Contagem de plaquetas

Cariotipo )

Estudo de Medula Ossea com mielograma e biopsia

Mutacédo do Jak 2

Novo estudo de medula 6ssea deve ser considerado na eventual evolugéo para
Leucemia aguda.
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PS: Dependendo do quadro clinico do paciente, cabe ao médico determinar
tipo e freqiéncia de exames subsidiarios. Acima € somente uma orientacao

VII. Diagndstico principal (CID/RG):Mielofibrose

VIIl. Condutas ou Protocolos :

O tratamento deve ser instituido baseado na estratificacdo de risco:
Extratificagcédo de Risco em Mielofibrose

Sobrevida baseada no risco

Baixo > 10 anos
Intermediario 5-10 anos
Alto <5 anos

Verificar risco segundo a tabela abaixo:

Risco [Hemoglobinal [Leucécitos
<10g/dl Sintomas [Blastos > 3% [>30x 10°/L
constitucionais|(circulantes) |Jou
<4x10°/L
Baixo N&o N&o N&o |Néo
Intermediario Presenca de apenas 1 dos fatores de risco
Alto |Presen(;a de 2 ou mais fatores de risco

1) Deciséo de transplantar
Baixo Risco: N&o transplantar

Risco Intermediéario: Transplantar em condicfes ideais. Pacientes com
menos de 50 anos com doador aparentado ou nao aparentado 10x10.
Pacientes acima de 50 anos decisdo compartilhada TMO néo ablativo

Alto risco: Transplantar até 50 anos com ablativo e acima de 50 anos néo
ablativo desde que identificados doadores

2) Tratamento clinico:

Leucocitoses e plaquetoses: Hydrea

Anemia: Eritropoetina 40.000U/semana, Danazol 400 mg/dia ou Talidomida
50 mg/dia + Prednisona 0,5 mg/kg/dia decrescendo dose ap0s resposta.
Esplenomegalia: Hydrea 500 mg 3x/dia + eritropoetina 40.000Ul/semana
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Na falha da Hydrea considerar:

e Busulfan (2-6 mg/dia)

e Melfalan oral (2.5 mg 3x/semana)

e 2-CdA (0.14 mg/kg/dia em infusédo de 2 horas x 5 dias)
e Daunorubicina semanal (50 mg/m2 x 4 a 8 doses)

» Talidomida 50 mg/dia + Prednisona
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