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Eritrocitosis
+
Policitemia

; Poliglobulia?



Anemia: - aporte insuficiente de O2 a tejidos
- \V Hb (definicion practica)
s Suficiente para aporte
adecuado de O2 a los tejidos?
- SI: seudoanemia




Anemia: - aporte insuficiente de O2 a tejidos
- \V Hb (definicion practica)
s Suficiente para aporte
adecuado de O2 a los tejidos?
- SI: seudoanemia

Eritrocitosis: - NO definicion funcional
- N Hto (definicion practica)
. Necesario para aporte
adecuado de O2 a los tejidos?
-Sl: adecuada, necesaria, compensadora




;. Cual de las siguientes causas de
eritrocitosis considera Ud. que tiene mayor
indicacion de tratamiento con sangrias?

1) Policitemia vera

2) Eritrocitosis hereditarias

3) Eritrocitosis secundaria a EPOC

4) Eritrocitosis secundaria a cardiopatias
congénitas cianoéticas



progenitores 1ranscripcion senales - Jak2
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Eritrocitosis - Plan de estudio
- antecedentes: l- familiares (genet - amblent)
personales RS-
- descartar P. vera (JAK2 ve17F) HIN/E
- gases en sangre arterial
- pO2 50 (venosa / arterial)>
- Epo sérica (pre y post sangrias)
[ examen cardiologico pulmonar
estudio funcional respiratorio - AOS
[ ecografia abdominal
ecodoppler arterias renales
- ; causa hereditaria? (ECYT: panel)




Eritrocitosis no clonales
Tratamiento

- Patologia de base
- Sangrias + reposicion volumen. Evitar ferropenia

Hto diana: - compensadora: < 60 (>60)
- no compensadora: 50-55
- policitemia vera: 45 %

Sangria = prueba terapeutica: evaluar
- mejoria / peoria sintomas
- velocidad de recuperacion




Sobrecarga de hierro
=+
Hiperferritinemia aislada



Examenes complementarios sugestivos de
sobrecarga de hierro
- Perfil de Fe: - % de saturacion de la Tf

- ferritinemia
- N concentracion hierro hepatico (LIC)
- PBH
- RNM

- alguna mutacion gen HFE

NO patron oro diagnéstico

Sobrecarga de Fe: [ primaria
-+ [ secundaria ]_nmite

Hiperferritinemia aislada dudoso



Sobrecarga de hierro
Clasificacion
Primaria: defecto de genes que regulan
el metabolismo del hierro
Ej: hemocromatosis hereditaria

Secundaria: patologias (hereditarias o
adquiridas) que incorporan hierro
Adquir. en forma excesiva a partir de:

- mayor absorcion intestinal

- transfusiones

- Anemias hereditarias (Tal >, ADC, PK)
- Anemias refractarias
- Hepatopatias




Fp p
AIimentos—E: Hpe ___,

enterocito
Eritrocitos —E@ Hpe __,
macrofago
C
Transferrina —E:I:> pe
hepatocito

- ferroportina propone

Ferremia: - hepcidina dispone




- Sindrome hemocromatosico

- exceso de ferroportina

- por deficiencia de hepcidina

HH por HFE - TfR - BMP6 - HJV - HAMP - HNN
- por resistencia a la hepcidina

HH por ferroportina (ganancia funcion)

-% sat Tf £ 100 % > M ferritina

- depoésito de hierro en parénquimas

- enterocitos y macrofagos (Kupffer) vacios de Fe
- RNM: higado negro, bazo blanco

- Sindrome ferroportinico
- deficiencia de ferroportina (pérdida funcion)
- M ferritina - ferremia baja
- hierro retenido en macrofagos (y enterocitos)
- sobrecarga parenquimatosa tardia
- RNM: higado gris, bazo negro




Hemocromatosis hereditaria - Perfil de hierro

Estadio

100%

30%

Ft: 1ug/L = 7,5 mg Fe Tratamiento




Sobrecarga de hierro

Mutaciones HFE: necesarias pero no suficientes

para alcanzar expresion bioquimica / clinica

C282Y/C282Y
C282Y/H63D
H63D/H63D
C282Y

H63D

edad

HH

Factores
agregados

Alcohol
HCV
Esteatosis
S. dismetab

Polimorfismos

Espresion clinica

Sobre

Expresion bioquimica

carga
23

Estadio 0 1 2
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Weighted C282Y Allele Frequency (%) [ -

High : 9.90 Mean : 4.27 Low: 0



RNM: medicion LIC por SIR




Evaluacion histologica de la
sobrecarga de hierro hepatica

Deposito a nivel Deposito a nivel
parenquimatoso reticuloendotelial
(hepatocitos) (celulas de Kupffer)
Coloracion de Perls




Sobrecarga de hierro secundaria
- hipohepcidinémicas ("hemocromatosicas™)
- anemias con eritropoyesis inefectiva
- hereditarias (talasemia, ADC, PK)
- sindromes mielodisplasicos
- hepatopatia severa (necrosis hepatica)
- hemocromatosis neonatal (HGAlolnm)
- porfiria cutanea tarda?
- normohiperhepcidinémicas (inflamatorias)
- hepatopatia viral, etilica, toxica, etc. (+/-)
DIOS (dysmetabolic iron overload syndrome)
- Otras - anemia sideroblastica ligada al X
- ataxia de Friedreich
- neuroferritinopatia




Hiperferritinemia aislada
(sin sobrecarga de hierro)

- primaria: por defectos en genes relacionados
con el metabolismo del hierro
- hiperferritinemia hereditaria con/sin cataratas
(herencia dominante) (Ft 100 % glicosilada)

- secundaria a:
[citolisis: hepatica, muscular, etc.

(predominio de Ft no glicosilada)
inflamacion: (predominio de Ft glicosilada)
[ infeccion, autoinmunidad, neoplasia,

nefropatia, Gaucher, etc.
hepatopatia: alcohdlica, viral, metabolica
(DIOS: sobrecarga leve)



Sindrome metabdlico y sobrecarga de hierro

Esteatosis] 70% perfil de hierro normal
hepética 30% hiperferritinemia + LIC (mg/g tejido seco):

- < 2: hiperferritinemia aislada por - lisis hepatocitos
- AN hepcidina +/-
% Sat Tf normal No sobrecarga de hierro

- 2 -6: DIOS (dismetabolic iron overload syndrome) - *m hepCidina
% Sat Tf A\ +/- Sobrecarga Fe reticuloendotelial

- > 6: + hemocromatosis presente - ¥ hepcidina
% Sat Tf A Sobrecarga Fe parenquimatosa




Muchas gracias



