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Resumen

Introduccion: Lamielofibrosis, primaria o secundaria a policitemia vera o trombocitemia esencial, es un
sindrome mieloproliferativo crénico caracterizado por la multiplicacion clonal de progenitores
hematopoyeéticos en médula 6sea. Se acomparia usualmente de mutaciones sométicas en JAK2, MPL o
CALR. Asimismo, estos pacientes presentan fibrosis medular colégena o reticulinica, anemia, hematopoyesis
extramedular, hepatoesplenomegalia, aumento de riesgo de eventos trombéticos y posibilidad de hipertension
portal por trombosis venosa esplenoportal, asi como riesgo de progresion aleucemia aguda mielobléstica.

Caso clinico. Varén de 57 afios con mielofibrosis grado 3 secundaria a policitemia vera, refractariaa atas
dosis de Hydreay con malatolerancia a Interferén alfa, en tratamiento con lenalidomida, hidroxiureay
ruxolitinib, sin control de sintomatologia, con esplenomegalia gigante, leucocitosis persistente y marcado
deterioro funcional. En TC abdominal se objetiva esplenomegalia masiva (34 x 20 x 16 cm) con multiples
infartos periféricos, que sobrepasa la linea media alcanzando FID. Dado €l fracaso del tratamiento médico, se
decide ingreso para radioterapia esplénica como terapia puente a trasplante de progenitores hematopoyeéticos.
Ante lafatade respuesta tras cuatro ciclos, se decide suspender laradioterapiay realizar esplenectomia
abierta previa embolizacion de |a arteria esplénica la misma mafiana de la cirugia. El paciente presento
episodio de intenso dolor que requirié 18 mg de cloruro mérfico y sedacién en quiréfano trasla
embolizacion. Peso de la pieza 4.700 kg, con medidas macroscopicas de 30 x 22 x 13 cm (disminucién de
volumen estimada de casi un 20% tras embolizacién). Evolucidn posoperatoria sin incidencias.

Discusion. La eficacia de la esplenectomia en la esplenomegalia secundaria a mielofibrosis carece de
estudios suficientes que prueben su evidencia. Numerosas series han demostrado mejoras de la anemia,
trombocitopenia e hipertension portal. Existe una falta de consenso sobre su papel en lamejora del injerto del
trasplante, aungue estudios han demostrado que la esplenectomia realizada en pacientes con esplenomegalia
superior a 22 cm redujo la muerte relacionada con recaida, asi como recuperacién mas precoz de neutrofilos
tras el trasplante, aungue sin diferencias en términos de supervivencia global. Este procedimiento no esta
exento de complicaciones, a destacar trombocitosis reactiva, fendmenos trombohemorragicos, morbilidad y
mortalidad posoperatorias y transformacion de la enfermedad, por o que las indicaciones de esplenectomia
se reducen a dolor abdominal, hipertension portal sintomética, trombocitopenia grave y transfusiones
frecuentes. No hay consenso sobre las indicaciones de embolizacion preoperatoria ni e momento de su
realizacion. Se debe considerar en esplenomegalias mayores a 25 cm, con clinica grave asociada. Al ser un
procedimiento doloroso debido al infarto esplénico secundario, se debe realizar en las 24 h previasala
cirugia
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Conclusiones: A pesar del riesgo asumido, la esplenectomia en pacientes con esplenomegalia secundaria a
mielofibrosis se puede considerar en: 1) control sintomatico refractario a tratamiento médico, incluyendo
tratamiento con inhibidores de JAK 2 e hidroxiurea, 2) sintomas constitucionales graves, 3) anemia
dependiente de transfusiones y/o 4) hipertension portal. También debe considerarse como terapia puente a

trasplante de progenitores hematopoyéticos.
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