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OBJETIVO

= Eldiagndstico de las neoplasias mieloproliferativas (NMP) » Por esta razon se han elaborado unas recomen-

cronicas y cuadros de tipo neoplasias mielodisplasicas/
mieloproliferativas se basa en la combinacion de hallaz-
gos clinicos, morfolagicos, fenotipicos y moleculares.'?

La evaluacién de los hallazgos morfoldgicos en la
biopsia de médula ésea (MO) es esencial en este
proceso diagnostico ya que la biopsia de MO per-
mite evaluar la celularidad y el estroma medular.

Esto es especialmente cierto en los casos en los que
se asocia fibrosis que limita significativamente la repre-
sentatividad de la muestra de aspirado de MO.?

Asi, la biopsia es esencial y la informacion que propor-
ciona resulta fundamental en la clasificacion de varios
procesos mieloproliferativos, especialmente en las
NMP craénicas, por lo que constituye uno de sus crite-
rios diagnosticos.?

daciones consensuadas por un grupo de hemato-
patélogos expertos a nivel nacional, que resumen
los parametros clinicos, de laboratorio e histopa-
tolégicos a considerar en el estudio diagndstico de
un paciente con sospecha de mielofibrosis prima-
ria (MFP)."

La sistematizacion de los procesos interpretati-
vos v la generacion de un informe estandarizado
permitiran analizar de forma mas homogenea da-
tos procedentes de diversos centros en estudios
sobre la dinamica de la enfermedad, cruciales en
estos momentos en los que se dispone de nuevos
farmacos que modulan significativamente La histo-
ria natural de la misma.?”

RECOMENDACIONES FINALES DEL CONSENSO

INFORME HISTOPATOLOGICO, MEDULA OSEA: BIOPSIA




CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE RECOMENDACIONES

LA MFP (OMS 2008)28 FINALES DEL CONSENSOQO!

Criterios mayores (se requiere la presencia de todos ellos)

@ Informacidn clinica y de laboratorio
(fase prediagndstica)

1. Biopsia medular con proliferacion de megacariocitos atipicos*,
generalmente acompanados de fibrosis reticulinica y/ o
colégena, o, en ausencia de fibrosis, histologia compatible Datos imprescindibles:
con MF en fase prefibrotica Edad

2. No cumplir criterios de la OMS para PV **, LMC***, Esplenomegalia palpable

sindrome mielodisplasico u otra neoplasia mieloide Cifra de hemoglobina

» » Recuento de leucocitos y recuento diferencial de leucocitos
3. Demostracion de la mutacion V617F de JAKZ u otro marcador

clonal (p.ej., la mutacion MPL515W>L/K) o, en ausencia de un
marcador clonal, no evidencia de fibrosis medular debida a un
proceso inflamatorio o neopldsico subyacente®****

RECOMENDACIONES FINALES DEL CONSENSO

Recuento de plaquetas

Cuadro leucoeritroblastico en SP
Cifra de LDH

Estado mutacional BCR-ABL1
Estado mutacional JAK-2*

Criterios menores (se requieren al menos 2)

1. Sindrome leucoeritroblastico™
Tincién de reticulina

QNGNONONANANCNCHCNGNS

2. Aumento del nivel de lactatodeshidrogenasa serica” Control interno de la tincidn de reticuling

7

3. Anemia~
Datos recomendables:

s

4. Esplenomegalia” Sintormas constitucionales

Presencia de dacriocitos en SP

Estado mutacional de MPL W515K/L

z

* Megacariocitos pequefios o grandes formando agregados densos y con signos displasicos: ratio nu-
cleo/citoplasma aumentado, niicleo hipercromatico, globuloso o de segmentacion irregular, presen-
cia de megacariocitos en localizaciéon anémala, por ejemplo paratrabeculares. ** En caso de ferritina
sérica disminuida se requiere el fracaso de la terapia con hierro para incrementar el nivel de hemo-
globina al rango de PV. La exclusion de la PV se basa en los niveles de hemoglobina y hematocrito. No
es necesario medir el volumen celular eritrocitario. *** Se requiere la ausencia de reordenamiento
del gen BCR-ABL. **** Secundaria a infeccion, enfermedad autoinmune u otro proceso inflamatorio
cronico, tricoleucemia u otra neoplasia linfoide, neoplasia metastasica o mielopatia téxica (cronica).
Cabe destacar que los pacientes con trastornos asociados a MF reactivas también son susceptibles de
padecer MFP v, por tanto, debera tenerse en cuenta este diagnéstico si se cumplen otros criterios. ~ La
anomalia puede ser borderline o marcada.

Estudio citogenético de médula ¢sea o SP
Presencia de 7-10 @reas intertrabeculares
Tincion immunohistoquimica para CD34

Tincion tricromica de Masson

GNGNONONANANG]

*Actualmente se recomienda el estudio de la mutacion CALReticulina en los pacientes JAK-2 negativos.®
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RECOMENDACIONES

FINALES DEL CONSENSQO!

@ Aspectos histopatolagicos Diagnéstico diferencial histopatologico
(fase diagndstica o analitica) -
Datos imprescindibles: Datos imprescindibles:
@ Valoracion de la celularidad global @ MFPvsPV
@ Presencia o ausencia de osteoesclerosis @ MFPvsTE
Morfologia de los megacariocitos @ MFP prefibrotica vs PV
Localizacion de los megacariocitos @ MFP prefibrotica vs TE

Cantidad de precursores de serie granulocitica

Clasificacion de la mielofibrosis de MFO a MF3 (4 grados) Datos recomendables:

EUMNET/OMS™ MFP vs LMC BCR-ABLT positiva
MFP vs LMC atipica BCR-ABLT negativa
MFP vs LMMC

GEANANS

@ Propuesta de diagnostico

Datos recomendables: MFP vs neoplasias mieloides con eosinofilia
Cantidad y morfologfa de trabéculas ¢seas MFP vs SMD con mielofibrosis

Disrupcion de celularidad por fibrosis

GECHNAONONGNG)

MFP vs panmielosis aguda con mielofibrosis

Distribucion de celularidad granulocitica
Cantidad de celularidad eritroide

Presencia de dilatacion sinusoidal

GNAONGNANGNQA

Presencia de hematopoyesis intrasinusoidal
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INFORME HISTOPATOLOGICO,

MEDULA OSEA: BIOPSIA!

1
T+

= ) Descripcion macroscopica

[II..[)

Descripcion microscopica

@@ Tipo de fijacion

®

Numero de espacios intertrabeculares evaluables

®

Valoracion de la celularidad hematopoyeética global en
relacion con la edad del paciente

@ Tipo de decalcificacion

Numero de cilindros
© @ Descripcion de la celularidad por lineas:

@ Longitud de los cilindros (cm) = Topografia (localizacion, agregados si/no,
laxos/densos) v morfologia de los megacariocitos

» (Cantidad v localizacion de la celularidad granulocitica

» (antidad vy localizacion de la celularidad eritroide
@ Presencia de hematopovyesis intrasinusoidal

Valoracion de la fibrosis:

®

®  Tincion de reticulina (control interno de la tincion)

® Gradacion del depdsito de reticulina segun escala
EUMNET/OMS.©

® Presencia de depdsito de colageno (tricrémico de
Masson)

@ Presencia o ausencia de osteoesclerosis y estimacion de la
cantidad y morfologia de las trabéculas 6seas

Presencia de dilatacion sinusoidal

®© ®

Presencia de proliferacion vascular (tincion
inmunohistoquimica para CD34)
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INFORME HISTOPATOLOGICO,

MEDULA OSEA: BIOPSIA!

ABREVIATURAS Y
REFERENCIAS

Diagnadstico histopatolagico

@ Diagnéstico histopatolégico:
®  NMP cronica de tipo MFP en fase fibrotica
® NMP cronica de tipo MFP en fase prefibrética
® NMP cronica de tipo TE
®  NMP cronica de tipo PV
* NMP cronica de tipo LMC BCR-ABLT positiva
®  NMP cronica inclasificable
®  NMD/NMP cronica de tipo LMMC
= NMD/NMP cronica de tipo LMC atipica (BCR-ABL1negativa)

= NMD/NMP croénica inclasificable (incluye anemia refractaria
con sideroblastos en anillo y trombocitosis marcada)

s (Cambios concordantes con SMD (especificar subtipo
seguin OMS 2008)%®

® Neoplasias mieloides v linfoides con eosinofilia y
alteraciones en PDGFRA, PDGFRB o FGFR1

* |MA Yy neoplasias relacionadas (segtin OMS 2008)
@ Grado de fibrosis (segtin EUMNET/OMS): MF-0 a MF-3"

© Notas

Abreviaturas

BCR-ABL Breakpoint Cluster Region-Abelson. CALR calreticulina. EUMNET European
Myelofibrosis Network. JAK-2 Janus Kinasa 2. LDH Lactato Deshidrogenasa. LMA Leucemia
Mieloide Aguda. LMC Leucemia Mieloide Crénica. LMMC Leucemia Mielomonocitica Crdnica.
MF Mielofibrosis. MFP Mielofibrosis Primaria. NMD Neoplasia Mielodisplasica. NMP Neoplasia
Mieloproliferativa. PV Policitemia Vera. SMD Sindrome Mielodispldsico. SP Sangre Periférica.
STAT Signal Transducer and Activator of Transcription. TE Trombocitemia Esencial.
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