
Sesta
Giornata Fiorentina

dedicata ai pazienti con
malattie mieloproliferative

croniche

Sabato 9 Aprile 2016

La terapia attuale

Marco Ruggeri

UOC Ematologia
Ospedale  San Bortolo

VicenzaCRIMM
Centro di Ricerca e Innovazione per le

Malattie Mieloproliferative
AOU Careggi



Diagnosi di Policitemia Vera
Usualmente paziente ~ 60 anni:

1. Eritrocitosi scoperta per caso (situazione più frequente;
PV meno probabile) cause secondarie

2. Eritrocitosi in occasione di episodio di trombosi (30% dei
casi di PV) tendenza alla trombosi + PV

3. Eritrocitosi in occasioni di sintomi “specifici”, come prurito
al contatto con acqua; senso di ripienezza addominale
per milza aumentata di volume; cefalea e cute rossa e
congesta PV



Prognosi

 Aumentato tasso (rispetto alla popolazione
generale) di eventi trombotici venosi e arteriosi:
2,7/100 pazienti/anno

 Possibilità (bassa) di “trasformazione” in un altro
tipo di tumore ematologico (leucemia acuta,
sindrome mielodisplastica, mielofibrosi): 0,5/100
pazienti/anno

 Malattia cronica (non curabile) con lunga
sopravvivenza (paragonabile ma non uguale a
quella della popolazione generale)









Classificazione prognostica in termini di
rischio trombotico

Categoria di rischio Caratteristiche del
paziente

Terapia

Basso Età inferiore a 60 anni
E

Assenza di trombosi

• Aspirina
• Salassi
• Correggere i fattori di

rischio per malattia
cardio-vascolare*

Alto Età uguale o superiore a
60 anni

E oppure O
Precedente episodio di

trombosi

• Aspirina
• Salassi ± citoriduzione
• Correggere i fattori di

rischio per malattia
cardio-vascolare*

*
-fumo
-ipertensione arteriosa
-diabete mellito
-ipercolesterolemia



Profilassi anti-aggregante in pazienti con
Policitemia Vera

 Aspirina, 100 mg al giorno a stomaco
pieno, in assenza di contro-indicazioni
 Eventi emorragici
 Allergia
 Piastrinosi estrema ?
 Intolleranza gastrica ?



Perchè aspirina nei pazienti con
Policitemia Vera ?

Eventi Pazienti in ASA Pazienti in
Placebo

Differenza

Infarto
miocardico, Ictus,
embolia
polmonare,
trombosi venosa
profonda, morte
da causa vascolare

8/253 (3.2%) 21/265 (7.9%) Significativa in
favore di ASA

Emorragie
(maggiori +
minori)

23/253 (9.1%) 14/265 (5.3%) Non significativa



Normalizzazione dei valori di ematocrito in
pazienti con Policitemia Vera

 Come?
1) salasso-terapia nei pazienti a basso

rischio di trombosi
2) Con farmaci (terapia citoriduttiva*) nei

pazienti ad alto rischio di trombosi
 Quanto?
1) Portare ematocrito a valori inferiori al

45%

* idrossiurea, interferone, busulfano



Perchè portare valori di ematocrito sotto il
45% (cioè a valori normali)

Eventi Ematocrito <
45%

Ematocrito >
45%

Differenza

Infarto
miocardico, Ictus,
TIA, trombosi
arteriosa
periferica,
embolia
polmonare,
trombosi venosa
profonda, morte
da causa vascolare

5/182 (2.7%) 18/183 (9.8%) Significativa a
favore di valori di
ematocrito sotto il
45%



E in caso di intollerenza o risposta non
soddisfacente alla  terapia “standard” ?

 Ruxolitinib (10 mg x 2 al giorno come dose
iniziale)



Perchè ruxolitinib in pazienti resistenti o
refrattari a terapia “standard”

Eventi Ruxolitinib Terapia standard differenza

Controllo ematocrito 60% 19.6% Significativa a favore
di ruxolitinib

Riduzione del
volume della milza

38.2% 0.9% Significativa a favore
di ruxolitinib

Riduzione sintomi
specifici*

49% 5% Significativa a favore
di ruxolitinib

tollerabilità comparabile

*misurata con metodi standardizzati



Policitemia Vera:
problematiche aperte

 Terapia delle trombosi “rare” (addominali-
cerebrali)

 Gestione della contraccezione e della gravidanza
 Terapia delle forme evolute (mielofibrosi e

leucemia)
 La carenza di ferro indotta da salassi
 Il prurito intrattabile
 I casi pediatrici
 Intolleranza ad aspirina
 Come affrontare la chirurgia


