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Quando il trasfusionista deve contattare l’ematologo:

proposta di un protocollo condiviso



Ambulatorio Trasfusionale Udine

Policitemia Vera Eritrocitosi         
secondaria

Pazienti in 
trattamento

(dati dell’ultimo 
anno)

106 170



• Paziente con eritrocitosi all’esordio inviato alla 
nostra attenzione dal medico curante

• Paziente con Policitemia Vera in salassoterapia + 
ASA

• Paziente con Policitemia Vera in terapia 
citoriduttiva + salassoterapia +ASA



Paziente con eritrocitosi all’esordio inviato 
alla nostra attenzione dal medico curante 

QUANDO IL TRASFUSIONISTA DEVE CONTATTARE

L’EMATOLOGO



POLICITEMIA VERA 
CRITERI DIAGNOSTICI SEC. WHO-2016

(Arber D.A. et al Blood 2016)

MAGGIORI

1. Hb >16.5 g/dL nei maschi,Hb >16.0 g/dL nelle femmine o,

Ht > 49% nei maschi,Ht > 48% nelle femmine o,

incremento della massa eritrocitaria

2. Biopsia ossea:iperplasia trilineare 

3. Presenza della mutazione JAK2 (V617F) o mutazione esone 12 

del gene JAK2

MINORI

1. Ridotti livelli di EPO sierica

REQUISITI DIAGNOSTICI

3 criteri maggiori 
oppure

primi 2 criteri  maggiori + 1 criterio minore



CAUSE DI ERITROCITOSI RELATIVE e SECONDARIE



GESTIONE DEL PAZIENTE CON 
ERITROCITOSI ALL’ESORDIO

• Paziente con eritrocitosi isolata,soprattutto se 
fumatore,obeso,con BPCO o apnee notturne:

eseguire ricerca mutazione JAK2V617F in seconda 
battuta dopo esclusione di una eritrocitosi secondaria

• Paziente con eritrocitosi + leucocitosi/trombocitosi o 
splenomegalia,trombosi,prurito acquagenico, sintomi 
vasomotori:

eseguire ricerca mutazione JAK2V617F in prima battuta



COME investigare un paziente con Ht > 49% e/o Hb > 16.5 g/dl se maschio e 
Ht > 48% e/o Hb 16.0 g/dl se femmina in almeno due determinazioni separate

Ricerca mutazione JAK2V617F + dosaggio EPO

JAK2V617F- positivo

PV

- ECO addome
- Omocisteinemia

JAK2V617F- negativo

Hb
M: > 18,5 g/dl
F:  > 16,5 g/dl

Hb
M: 16.5-18,5 g/dl
F : 16,0-16,5 g/dl

Biopsia ossea

EPO 
bassa

EPO 
alta/normale

Ricerca 
mutazione
esone 12

POLIGLOBULIA
(ricerca delle 

cause…..)





Paziente con Eritrocitosi all’esordio
Quando contattare l’ Ematologia per 

DIAGNOSI DI CONFERMA

• Maschio V617FJAK2 positivo con Hb 16.5-18.5 g/dL

• Femmina V617FJAK2 positivo con Hb 16.0-16.5 

• Paziente V617FJAK2 negativo con EPO ridotta

• Paziente V617FJAK2 negativo con EPO normale in presenza di

sintomi e dati laboratoristici fortemente suggestivi per PV:trombosi 
inspiegabili,prurito acquagenico,splenomegalia,ecchimosi inspiegabili, 
eritromelalgia,leucocitosi o trombocitosi inspiegabili,basofilia.

( Grace Lee,European Journal of Internal Medicine 2015) 



Paziente con PV
in salassoterapia +ASA

QUANDO IL TRASFUSIONISTA DEVE CONTATTARE

L’EMATOLOGO



Categorie 

di rischio

Età ≥ 60 anni e/o

Storia di trombosi

(ipert.arteriosa)

Età < 60 anni

No storia di 

trombosi

BASSO NO SI’

ALTO SI’ NO

VALUTAZIONE DEL RISCHIO CARDIOVASCOLARE

La scelta terapeutica deve basarsi sulla identificazione del rischio CV del singolo

paziente e non tanto sulla prevenzione dell’evoluzione in mielofibrosi e leucemia acuta







Barosi G et al. Leukemia 2008

Criteri per la diagnosi di mielofibrosi post-PV

Criteri necessari

1. Documentazione di una precedente diagnosi di PV come definita dai criteri WHO

2. Mielofibrosi di grado 2-3(su una scala di 0-3) o di grado 3-4 (su una scala di 0-4)

Criteri addizionali (ne sono necessari 2)

1. Anemia o perdita del requisito per salasso-terapia (in assenza di terapia
citoriduttiva) o citoriduzione

2. Quadro ematico periferico leucoeritroblastico

3. Splenomegalia progressiva definita come aumento della milza palpabile ≥ 5 cm 
o comparsa recente di una splenomegalia palpabile

4. Sviluppo di almeno 1 dei seguenti sintomi :calo ponderale > 10% in 6 mesi,
sudorazioni notturne,febbre inspiegabile (> 37,5°C)



Paziente con PV in salassoterapia 
Quando contattare l’ Ematologia

Obiettivi:      riduzione massa eritrocitaria Ht < 45%

riduzione rischio trombotico 

Algoritmo: Paziente a basso rischio
trombotico

Salassoterapia periodica

• scarsa “compliance”  
a salassoterapia

Chemioterapia citoriduttiva• attività proliferativa 
elevata(GB,PLT,milza)

• alto rischio trombotico

• anemia o perdita del
requisito per salassoterapia,
sudorazioni notturne,febbre,
calo ponderale

BOM



Paziente con PV
in terapia citoriduttiva 

+ salassoterapia + ASA

QUANDO IL TRASFUSIONISTA DEVE CONTATTARE

L’EMATOLOGO



Resistenza od intolleranza alla IDROSSIUREA (HU)

(CONSENSUS EUROPEAN LEUKEMIA NET 2009)

- Necessità di salassoterapia per mantenere Ht < 45%  dopo 3 mesi di terapia

con almeno 2 gr./die di HU o

- PLTS > 400.000/mmc e GB > 10.000/mmc dopo 3 mesi di terapia con almeno

2 gr./die di HU o

- Riduzione della splenomegalia < 50% o persistenza dei sintomi ad essa

correlati dopo 3 mesi di terapia con almeno 2 gr./die di HU o

-Ulcere arti inferiori o altre tossicità non ematologiche inaccettabili,come

manifestazioni mucocutanee,sintomi gastrointestinali, febbre, polmonite per

qualsiasi dose di idrossiurea o

- Riduzione dei neutrofili (< 1000/mmc) o delle PLTs (< 100.000/mmc) o di 

Hb (<  10 g/dl) alla dose di HU più bassa richiesta per ottenere una risposta
ematologica completa o parziale



POLICITEMIA VERA:
CRITERI DI RISPOSTA clinico-ematologica

Risposta completa 1. Ht< 45% senza salasso e

2. PLTs ≤400.000/mmc e

3. GB ≤10.000/mmc e

4. Milza radiologicamente di dimensioni normali e

5. Assenza di sintomi correlati alla malattia

Risposta parziale 1. Ht< 45% senza salasso, o

2.Risposta a 3 o più degli altri criteri.

(EUROPEAN LEUKEMIA NET CONSENSUS CONFERENCE  2009)





Paziente con PV in terapia citoriduttiva 
Quando contattare l’ Ematologia

Obiettivi:      riduzione massa eritrocitaria Ht < 45%

riduzione rischio trombotico 

Algoritmo: Paziente a basso rischio
trombotico

Salassoterapia periodica

• scarsa “compliance” a 
salassoterapia;

Chemioterapia citoriduttiva

• attività proliferativa 
importante
(GB,PLT,milza);

• alto rischio trombotico

< 50 anni

HU/IFN

> 50 anni

HU

Intolleranza/resistenza a HU

Terapia di seconda linea



CONCLUSIONI
Diagnosi di PV

SALASSI per mantenere Ht < 45 %
Aspirina,100 mg/die

• Eventi trombotici 
• Età ≥ 60 anni 
• Intolleranza alla salassoterapia
• Progressiva mieloproliferazione
(leucocitosi,trombocitosi,splenomegalia)

Si contatta l’ Ematologia: terapia citoriduttiva

Anemia o perdita del 
requisito per salassoterapia,
calo ponderale o febbre o 
sudorazioni notturne

Si contatta l’ Ematologia

Resistenza/Intolleranza a HU Si contatta l’Ematologia


