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TROMBOSI – POLICITEMIA VERA

Modificato da Elliott & Tefferi, Br J Haematol 2004 

%
(diagnosi)

%
(follow-up)

N Arteriose Venose Arteriose Venose

Anger et al, 1989 PV 141 18 40

Wehmeier et al, 1991 PV 84 18 18

GISP, 1995 PV 1213 22 12 8 6

Passamonti et al, 2002 PV 163 22 12 15 3

Passamonti et al, 2004 PV 396 29 7 4

Marchioli et al, 2006 PV 1638 29 14 5 5

Barbui et al, 2014 PV 1545 16 7 12 9



TROMBOSI – TROMBOCITEMIA ESSENZIALE

Modificato da Elliott & Tefferi, Br J Haematol 2004

%
(diagnosi)

%
(follow-up)

N Arteriose Venose Arteriose Venose

Bellucci et al, 1986 ET 94 18 4 11 6

Fenaux et al, 1990 ET 147 15 3 12 2

Cortelazzo et al, 1990 ET 100 10 1 14 6

Colombi et al, 1991 ET 103 20 3 10 1

Besses et al, 1999 ET 148 25 21 1

Jensen et al, 2000 ET 96 12 2 11 6

Passamonti et al, 2004 ET 435 19 8 7

Chim et al, 2005 ET 231 12 0 9 1

Gangat et al, 2014 ET 300 12 7 17 8

Eritromelalgia

Acrocianosi



N Disegno Citoriduzione

(%)

Antiaggreganti 

(%)

Trombosi

(% pz.-anno)

GISP, 1995 1213 Retrosp. 69 Non disponibile 3.2

Passamonti et al, 2004  396 Retrosp. 86 57 1.1

Marchioli et al,  2005 1638 Prospet. 62 58 4.9

De Stefano et al, 2008 235 Retrosp. 66 71 6.0 

(ricorrenze)

Marchioli et al, 2013 365 Prospett. 60 84 1.9  (Htc <45%)

5.0 (Htc 45-50%)

Barbui et al, 2014 1545 Retrosp. 73 84 1.6 arteriosa

1.0 venosa

INCIDENZA ANNUALE DI TROMBOSI IN COORTI 
DI PAZIENTI CON POLICITEMIA VERA

Modificato da Patrono, Rocca & De Stefano, Blood 2013 

N Disegno Citoriduzione

(%)

Antiaggreganti 

(%)

Trombosi

(% pz.-anno)

Cortelazzo et al, 1990 100 Retrosp. 74 1 6.6

Colombi et al,  1991 103 Retrosp. 65 72 2.2

De Stefano et al, 2008 259 Retrosp. 75 75 5.2 

(ricorrenze)

Carobbio et al, 2008 1063 Retrosp. 51 66 2.3

Harrison et al, 2008 809 Prospet. 72 100 2.6

Passamonti et al, 2008 605 Retrosp. 67 33 1.3

Carobbio et al, 2011 891 Retrosp. 57 68 1.8

Gisslinger et al, 2013 730 Prospect. 63 28 3.1

INCIDENZA ANNUALE DI TROMBOSI IN COORTI 
DI PAZIENTI CON TROMBOCITEMIA ESSENZIALE

Modificato da Patrono, Rocca & De Stefano, Blood 2013



Nella coorte ECLAP (1638 pazienti con PV) il rischio di eventi trombotici

maggiori era aumentato nei pazienti con leucociti > 15,000 x 106 / L

rispetto ai pazienti con leucociti < 10,000 x 106 / L (hazard ratio 1.7, CI 1.1-

2.6)

Il rischio era 2.8 (CI 1.2-6.5) per l’infarto del miocardio, 0.9 (CI 0.4-2.3) per

ischemia cerebrale, e 1.8 (CI 0.8-3.9) per tromboembolismo venoso

Blood, 2007



Leukemia, 2007

Profilassi antitrombotica





ECLAP
94 Haematological Centers

In 12 countries  

1630 PV  
PATIENTS

Clinical evaluation of ASA
indications and contraindications

Group B
Uncertain

benefit/risk ratio

ASA PLACEBO

Group C
Contraindication

Group A
Indication

Cohort for 
Evaluation of

Natural History

Cohort for 
Evaluation of

Natural History100 mg daily

Baseline Characteristics 

(%) ASA Placebo

Prior thrombosis 11.1 9.4

Prior arterial thrombosis
AMI

Stroke

TIA

Peripheral

Pulmonary embolism
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Prior venous thrombosis
Deep vein thrombosis

Superficial thrombosis

7.5
4.0

4.0

5.7
1.5

4.2



Probability of Survival Free of Myocardial Infarction, Stroke, and Death from Cardiovascular 
Causes (Panel A) and Probability of Survival Free of Myocardial Infarction, Stroke, Death from 

Cardiovascular Causes, Pulmonary Embolism, and Deep Venous Thrombosis (Panel B)

Landolfi, R. et al. N Engl J Med 2004;350:114-124

RR 0.41, 95%CI 0.15-1.15, p=0.08

RR 0.40, 95%CI 0.18-0.91, p=0.02

Probability of Survival Free of a Thrombotic Event

Landolfi, R. et al. N Engl J Med 2004;350:114-124

RR 0.42, 95%CI 0.24-0.74, p=0.002



Effect of Aspirin on the Risk of a Major Arterial or Venous Event or Death from Cardiovascular 
Causes in Various Subgroups

Landolfi, R. et al. N Engl J Med 2004;350:114-124

Rates and Relative Risks of Bleeding Episodes in the Two Groups

Landolfi, R. et al. N Engl J Med 2004;350:114-124



CITORIDUZIONE

• Salasso terapeutico

• Idrossiurea
• Pipobromano (Vercite)
• Busulfano (Myleran)

• Anagrelide
• Interferone



STUDIO CYTO-PV

Marchioli et al, NEJM 2013



2005



Harrison et al, PT-1 trial, NEJM 2005

Gisslinger et al, ANAHYDRET Study, Blood 2013



Haematologica 2008; 93: 372

Primo evento
arterioso
(n= 341)

Primo evento
venoso

(n= 160)

Rischio relativo
(95% IC)

P Rischio relativo
(95% CI)

P 

Antiaggreganti
Anticoagulanti orali

Salasso

Citoriduzione

0.67 (0.41-1.08)
1.01 (0.93-1.09)

0.76 (0.43-1.31)

0.47 (0.31-0.70)

0.10
0.73

0.33

0.0003

0.42 (0.22-0.77)
0.32 (0.15-0.64)

0.72 (0.35-1.47)

0.66 (0.38-1.13)

0.006
0.001

0.38

0.14

Efficacia del trattamento sul rischio di ricorrenza trombotica 
in pazienti con PV o TE e un primo evento trombotico 

arterioso o venoso (analisi multivariata)
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HU + ASA vs HU:    hazard ratio 0.56 (95% CI 0.24 HU + ASA vs HU:    hazard ratio 0.56 (95% CI 0.24 HU + ASA vs HU:    hazard ratio 0.56 (95% CI 0.24 HU + ASA vs HU:    hazard ratio 0.56 (95% CI 0.24 –––– 0.85)0.85)0.85)0.85)
HU + ASA vs ASA:  hazard ratio 0.67 (95% CI 0.41 HU + ASA vs ASA:  hazard ratio 0.67 (95% CI 0.41 HU + ASA vs ASA:  hazard ratio 0.67 (95% CI 0.41 HU + ASA vs ASA:  hazard ratio 0.67 (95% CI 0.41 –––– 0.99) 0.99) 0.99) 0.99) 

HU + OAT vs HU:    hazard ratio 0.37 (95% CI 0.17 HU + OAT vs HU:    hazard ratio 0.37 (95% CI 0.17 HU + OAT vs HU:    hazard ratio 0.37 (95% CI 0.17 HU + OAT vs HU:    hazard ratio 0.37 (95% CI 0.17 –––– 0.79)0.79)0.79)0.79)
HU + OAT vs OAT:  hazard ratio 0.33 (95% CI 0.13 HU + OAT vs OAT:  hazard ratio 0.33 (95% CI 0.13 HU + OAT vs OAT:  hazard ratio 0.33 (95% CI 0.13 HU + OAT vs OAT:  hazard ratio 0.33 (95% CI 0.13 –––– 0.74) 0.74) 0.74) 0.74) 
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Raccomandazioni European LeukemiaNet 

(JCO 2011)

• PV (prima linea)

Salassoterapia (per ottenere Htc <45%)   

ASA 100 mg / die

Citoriduzione (HU) in pazienti non responsivi ai salassi 

o ad alto rischio 

Cautela nella prescrizione di HU in pazienti < 40 anni

• PV (seconda linea)

Interferone



!

Categoria Trattamento

Basso 

rischio

Età < 60 anni e anamnesi

negativa per trombosi

Salassoterapia

Correzione dei FRCV

Aspirina

Alto rischio Età > 60 anni e/o anamnesi

positiva per trombosi

Citoriduzione

Correzione dei FRCV

Aspirina

(Anti-vitamina K)

+/- Salassoterapia

Vannucchi, How I treat PV, Blood 2014



Per chi assume idrossiurea

• L’idrossiurea può indurre nel 5-10% dei casi 

complicanze di tipo dermatologico

(afte, ulcere cutanee, cheratosi)

Eseguire un autocontrollo periodico della cute in
maniera da poter riferire all’ematologo al momento
della visita di controllo lesioni sospette.



Prevenzione complicanze dermatologiche

• Mantenere la pelle idratata 

• Evitare l’eccessiva esposizione al sole (in caso

impiegare creme schermanti)

• Usare calzature comode, evitando microtraumatismi 

in zona malleolare.

Seconda linea

• Interferone

• Pipobromano (Vercite ®)

• Busulfano (Myleran ®)

• Ruxolitinib (Jakavi ®) (approvazione FDA 4.12.2014)



Siegel et al, Am J Hematolol 2013 (441 PV patients)



� Il prurito è peggiorato dal contatto con l’acqua.

� Vanno evitati bagni o docce con acqua molto calda e per lavarsi va
preferita l’acqua fredda, asciugandosi a pressione e non per strofinio.

� L’uso di indumenti stretti o di fibre sintetiche può peggiorare il prurito.

PRURITO



� La pelle va tenuta idratata, impiegando apposite creme o lozioni.

� È stato segnalato un beneficio con l’impiego di soluzioni di bicarbonato
di sodio o di creme galeniche alla capsaicina (sostanza attiva del
peperoncino).

� Può essere utile, per alcuni soggetti o in particolari situazioni,
l’assunzione di farmaci antistaminici, anche se il loro impiego può
essere limitato dall’eccessivo effetto sedativo generale.

� Trattamenti con raggi ultravioletti possono essere tentati con controllo
specialistico dermatologico.

PRURITO - II

Barbui et al, Am J Hematol 2015 (1545 PV patients)


