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Trombocitemia essencial 
 
I. Este protocolo envolve: pacientes com Mielofibrose 
 
II. Tempo de permanência hospitalar previsto: tratamento ambulatorial 
 
III. Introdução  
 
A Mielofibrose é  uma doença clonal mieloproliferativa . O diagnóstico deve ser 
considerado em pacientes com doença mieloproliferativa e fibrose afastando-se 
fibrose reativa da medula óssea e outras doenças mielofibróticas como 
Leucemia Mieloide Crônica, Síndrome hipereosinofílica, Mastocitose, “Hairy 
Cell Leukemia”, mielodisplasia e Leucemia Mieloide Aguda M7. 50% dos 
pacientes apresentam mutação do Jak 2. 
 
O fenótipo clínico da Mielofibrose é: 

• Esplenomegalia importante 
• Anemia 
• Síntomas constitucionais 
• Caquexia 
• Leucocitose 
• Leucopenia 
• Thrombocitose 
• Thrombocitopenia 
• Eritroblastos 

 
IV. Critério de Inclusão 
- idade acima de 18 anos com critério diagnóstico preenchido conforme 
protocolo 
 
IV. Critério de Exclusão 
- Gestantes 
- Portadores de outros diagnósticos com fibrose na medula óssea. 
 
V. Critérios para admissão hospitalar 
- Infecção, evolução para leucemia aguda, hemorragia por plaquetopenia. 
Geralmente, esses pacientes são acompanhados ambulatorialmente. 
 
VI. Serviços Diagnósticos, Indicações e Freqüências 
 
Hemograma com Contagem de plaquetas 
Cariótipo 
Estudo de Medula Óssea com mielograma e biopsia 
 
Mutação do Jak 2 
 
Novo estudo de medula óssea deve ser considerado na eventual evolução para 
Leucemia aguda. 



 

 
PS: Dependendo do quadro clínico do paciente, cabe ao médico determinar 
tipo e freqüência de exames subsidiários. Acima é somente uma orientação 
 
VII. Diagnóstico principal (CID/RG):Mielofibrose 
 
VIII. Condutas ou Protocolos : 
 
O tratamento deve ser instituído baseado na estratificação de risco: 
 
 Extratificação de Risco em Mielofibrose 
  
Sobrevida baseada no risco 
Baixo                    > 10 anos  
Intermediário                 5-10 anos  
Alto                     < 5 anos 
 
Verificar risco segundo a tabela abaixo: 
 

 
 

Risco Hemoglobina    Leucócitos 
  <10g/dl Sintomas 

constitucionais
Blastos > 3% 
(circulantes) 

>30x 10º / L 
ou 
< 4 x 10º / L 

Baixo Não Não Não Não 

Intermediário Presença de apenas 1 dos fatores de risco 
Alto Presença de 2 ou mais fatores de risco 

1) Decisão de transplantar 
 
Baixo Risco: Não transplantar 
 
Risco Intermediário: Transplantar em condições ideais. Pacientes com 
menos de 50 anos com doador aparentado ou não aparentado 10x10. 
Pacientes acima de 50 anos decisão compartilhada TMO não ablativo 
 
Alto risco: Transplantar até 50 anos com ablativo e acima de 50 anos não 
ablativo desde que identificados doadores 
 
2) Tratamento clínico: 
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 após resposta. 
Esplenomegalia: Hydrea 500 mg 3x/dia + eritropoetina 40.000UI/semana 
 
 



 

Na falha da Hydrea considerar: 
• Busulfan (2-6 mg/dia) 
• Melfalan oral (2.5 mg 3x/semana)  
• 2-CdA (0.14 mg/kg/dia em infusão de 2 horas x 5 dias)  
• Daunorubicina semanal (50 mg/m2 x 4 a 8 doses)  
• Talidomida 50 mg/dia + Prednisona 
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