Hematologia: Fisiopatologia
Tema 6 c.- Policitemias.
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Policitemias: sindrome poliglobulico 1

- CONCEPTO:

*Conjunto de procesos con aumento del volumen globular eritrocitario: (VERDADERAS
POLIGLOBULIAS)

>36mL/Kg en el varon.
>32mL/Kg en la mujer.

*Aumento de Hb,n° hematies,o Hb no es suficiente.
.Sospechaen Hb >20g/l en v.
>18g/l en m.
.Sospecha en Hcto >60% en v.
>55% en m.

*Pseudopoliglobulia microcitica(Hcto normal)>TALASEMIA MINOR

*Poliglobulia relativa(disminucion v.plasmatico falso aumento Hb/Hct
.diuréticos, diarrea, vomitos, alcohol.

Poliglobulias




Policitemias: sindrome poliglobulico 2
-CONCEPTO: ERRORES FRECUENTES...

Relacion entre volumen de hematies, volumen plasmatico y volemia total
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Policitemias: sindrome poliglobulico 3
-CONCEPTO: ERRORES FRECUENTES...

Relacion entre volumen de hematies, volumen plasmatico y volemia total
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Policitemias: causas

1.- Poliglobulias
2.- Poliglobulias

3.- Poliglobulias (volumen globular absoluto
normal)

Poliglobulia




Policitemias: causas

1.- Poliglobulias

Poliglobulia veradadera o enf. De Vaquez
Eritrocitosis pura

Poliglobulia




Policitemias: causas

2.- Poliglobulias

a) Por hipoxia tisular

. E. Respiratorias cronicas(EPOC, enfisema, fibrosis)

. Cardiopatias congenitas dcha-izq.

. Tabaquismo

. Intoxicacion CO; P. De la altura; Metahemoglobinemia...

b) Por secrecion inadecuada de eritropoyetina
. Renal: c. Rinon de cél. claras, poliquistosis, hidronefrosis, quistes...
. Hemangimos cerebelo; fiboroma uterino masivo; Otros ca. ..hepatoma, ovario.

c) Por otras causas hormonales
Androgenoterapia prolongada, Enf. De Cushing

Poliglobulia




Policitemias: causas

3.- Poliglobulias (volumen globular absoluto
normal)

. Poliglobulia microcitica(talasemia heterocigotica)
. Hemoconcentracion aguda(quemaduras, deshidratacion)
. Pseudopoliglobulia de stress.
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Sindrome poliglobulico: Etiopatogenia

a)Proliferacion clonal de la celula germinal pluripotente con
mayor expresion en hematies=> POLICITEMIA VERA.

b)Produccion de eritropoyetina(EPO)en respuesta a la hipoxia.

c)Produccion de EPO o sustancias similares segregadas por
tumores o lesiones renales(produccion autonoma de EPO.
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Policitemia vera

*Proliferacion clonal de cel. pluripotencial con aumento de
granulocitos,plaquetas y hematies.

*Alteracion clonal previa a:

.BFU-E(Burst forming erythroid)
.CFU-E(Colony forming unit erythroid)

*Eritrocitos normales tienen 2 receptores para EPO pero en
PV solo uno. Su respuesta a EPO es normal pero se hacen
sensibles a citocinas con capacidad proliferativa.

*Los niveles de EPO en orina y suero son inferiores en la PV en
relacion a controles normakgs,iobuiia 10




Eritrocitosis pura

Probable grupo heterogeneo de procesos con 2 subgrupos:

1.Equivalente a sind. linfoproliferativo.

2.Con sensibilidad especial a factores estimulantes o depresores
de eritropoyesis.
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Poliglobulias secundarias

*Son la consecuencia de:

1.Hiperproduccion de EPO en respuesta a hipoxia.
2.Secrecion inapropiada de EPO.

*Diferencias:

.SatHb.,gases art.,curva Hb,electroforesis Hb.
APO.
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Poliglobulia verdadera: fisiopatologia

1.Aumento primario progenitores en M.O.
2.Aumento EPO para compensar inadecuada oxigenacion.

3.Secrecion inapropiada de EPO sin respuesta a la hipoxia
histica.

.La secrecion de EPO se regula por sensor de O2 renal que
responde a anemia,hipoxemia arterial,reduccion flujo
circulatorio.

.La isquemia local renal(por lesion), puede conducir
también a >EPO
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Poliglobulia: esquema fisiopatoldgico

Proliferacion
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Alteraciones:

-Cardiacas

- Circulatorias

- De la coagulacion (hemorragia, trombosis)

] AUMmento
eritropoyetina
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Sindrome poliglobulico: clinica y exploracion 1

-Sintomatologia:

*Piel y mucosas de aspecto rojizo...cianosis.
* Aumento trabajo cardiaco...descompensacion OCF, CPC, etc. (isquemias)

*Por congestion cefalica:cefalea frontal, vértigo, aturdimientos, zumbido oidos,
somnolencia.

*Por trastornos en vasos pequefos y en coagulacion: Telangiectasias, hemorragias,
trombosis.

*Por el aumento de proliferacion celular se origina:Hiperuricemia,uricosuria,
aumento LDH.
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Sindrome poliglobulico: clinica y exploracion 2

-Exploracion.

*Sospecha poliglobulia:Hcto.Hb.,n° hematies.
*Definicion poliglobulia (volumen globular elevado).
*Saturacion Hb.

*EPO.

*Criterio de PV:Saturacion O2 normal.Sind.mieloprolif.

*Criterios de poliglobulia con sintesis inapropiada EPO.
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Sindrome poliglobulico
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