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SINDROMES MIELOPROLIFERATIVOS PH NEGATIVOS

El diagnostico diferencial entre las neoplasias mieloproliferativas y las
neoplasias mieloproliferativas/mielodisplasicas desde un punto de
vista de diagnostico hematoldgico

Pedro Martin-Cabrera
Consultant Haematologist, Addenbrooke’s Hospital/Cambridge University, Hospitals Hils Road, Cambridge, UK

El diagndstico de las neoplasias hematopoyéticas ha
aumentado en complejidad en las Ultimas décadas
debido a los avances en genética molecular.
Desafortunadamente, el cisma entre las clasificaciones
de la World Health Organization' y de la International
Consensus Classification? no ha simplificado la situa-
cién en la que nos encontramos.

En vez de hacer un repaso a todas las diferencias
entre las dos clasificaciones y como esto afecta al
diagndstico diferencial entre las neoplasias mieloproli-
ferativas (NMP) y las neoplasias mieloproliferativas/
mielodisplasicas (NMP/NMD) hemos decidido presen-
tar una serie de casos que nos ayudaran a entender
los problemas diagndsticos que nos encontraremos
habitualmente en un departamento de diagndstico
hematoldgico.

Las situaciones que hemos seleccionado para ilus-
trar los desafios mas comunes son las siguientes:

- La monocitosis en el contexto de NMP.

- El diagndstico diferencial entre trombocitemia esen-
cial (TE) y otras NMP/NMD con trombocitosis. Reco-
mendaciones de la British Society of Haematology
(BSH) para el estudio de las trombocitosis en nifios
y adultos®.

- El diagndstico diferencial de las leucocitosis clonales
con neutrofilia.

La monocitosis > 0,5 x10%"2 ha sido clasicamente
el criterio fundamental para el diagndstico de la leuce-
mia mielomonocitica crénica. Sin embargo, las

Correspondencia:
Pedro Martin-Cabrera
E-mail: pedro.martin-cabrera@nhs.net

Recibido: 21-08-2024
Aceptado: 28-08-2024
DOI: 10.24875/SANGRE.M24000048

monocitosis pueden presentarse en otras situaciones,
lo que dificulta el diagndstico diferencial.

El primer caso que discutiremos tratara de un
paciente que se presenta con un hemograma en rango
de policitemia y con un recuento absoluto de monocitos
(AMC) superior a 1 x109/1.

Veremos como la monocitosis no es infrecuente en
el inicio de casos de policitemia vera. Estos pacientes
suelen ser mas mayores y manifiestan cambios morfo-
l6gicos marcadamente proliferativos. Desde un punto
de vista molecular, suelen tener mas frecuentemente
mutaciones en los genes SRSF2 y TET2*. Ademas,
desde un punto de vista prondstico, estos pacientes
suelen tener una supervivencia global inferior a pacien-
tes con policitemia vera sin monocitosis®.

El segundo caso que veremos se trata de una
paciente que fue diagnosticada de una NMP tipo TE
con mutacidn en el gen JAK2 V617F. Cuatro anos des-
pués la paciente se presenta con anemia y un AMC >
1 x 1091

Esto nos servird para discutir el desarrollo de
monocitosis en el contexto de las NMP. Veremos
como esto es un hallazgo raro en el que los aspectos
morfoldgicos se tornan proliferativos con una morfo-
logia mas compatible con una NMP/NMD?®. El desa-
rrollo de monocitosis en el contexto de una NMP esta
asociado a una progresion mas rapida de la enfer-
medad y cabria clasificar a este subgrupo como de
alto riesgo®.
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En el tercer caso discutiremos la indicacion del aspi-
rado/biopsia de medula ésea en el contexto de un estu-
dio por trombocitosis®. Veremos cémo, aunque no sea
de realizacion obligada, si no se realiza un estudio de
médula dsea hay que aceptar el hecho que podemos
errar en el diagndstico clinico de nuestros pacientes.

El ultimo caso que veremos tratara sobre el diagnds-
tico diferencial entre la NMP/NMD con neutrofilia y la
leucemia neutrofilica crénica (todavia clasificada como
NMP en las dos clasificaciones'?). Estudios recientes
con series de casos sugieren que la division entre estas
entidades podria ser artificial y que probablemente
representen polos opuestos en un mismo continuo si
atendemos al perfil molecular de estos pacientes®.

A modo de resumen, la presencia de monocitosis
junto con una NMP presenta un amplio diagndstico
diferencial que debe ser abordado con apoyo de los
hallazgos moleculares y clinicos relevantes. Es nece-
sario que la presencia de monocitosis en este contexto
no sea pasada por alto, puesto que tiene implicaciones
prondsticas para los pacientes nada desdefables*®.

En el contexto de TE estd recomendado consultar
con los pacientes la idoneidad de realizar estudios

medulares para descartar otras patologias y asi ase-
gurarnos de emplear el tratamiento correctod.

Los perfiles moleculares de pacientes con NMP/NMD
con neutrofilia y LNC son muy parecidos, lo que apo-
yaria clasificar estas dos entidades como una unica
enfermedad®.
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