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Trombocitemia = tante piastrine

Trombociti = piastrine

Emè = sangue

Essenziale = escludiamo tutte le cause di aumento

delle PLT secondarie

Trombocitemia Essenziale: nomen omen
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La maggior parte (>90%) 

delle piastrinosi è 

SECONDARIA ad altre

cause, acute / transitorie o 

croniche / persistenti



 Le piastrine derivano dalla proliferazione dei megacariociti, 

elementi che derivano dalla cellula staminale emopoitica

 I megacariociti si trovano esclusivamente nel midollo osseo

L’origine delle piastrine
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I globuli rossi trasportano l’ossigeno ai tessuti

I globuli bianchi ci difendono dalle infezioni

Le piastrine sono necessarie

per bloccare le emorragie

Funzioni delle cellule del sangue



Globulo bianco

Globulo rosso

fibrina

piastrina

La formazione del coagulo



Ma se le piastrine sono troppe…

TROMBOSI



 L’incidenza è, a seconda delle casistiche, di 1-2 casi

/ 100,000 persone / anno  in una città come 

Firenze si possono stimare 10-20 nuovi casi all’anno

 L’età mediana alla diagnosi è attorno a 50-60 anni

 Modesta prevalenza nel sesso femminile (60-70%)

 Quota non indifferente di donne in età fertile

Incidenza della T.E.



 Sempre (per definizione!) PLT elevate: mediamente tra 700 e 

800,000/mmc

 15-25% esordisce con valori di PLT > 1,000,000/mmc

 Hb e leucociti generalmente ai limiti superiori della norma; 

15-20% dei pazienti ha GB > 11,000/mmc

 Esami ematochimici nella norma, LDH elevato in alcuni casi

 Esame obiettivo: negativo o modica splenomegalia (≈10%)

Il laboratorio alla diagnosi



I sintomi, quando presenti, sono aspecifici

Non presenta sintomi specifici

1 2persona su

Stanchezza Febbricola Perdita di
peso/appetito

Senso di sazietà
e distensione
addominale

I sintomi alla diagnosi



Eritromelalgia (≈ 20%)

Trombosi arteriose / 

gangrena (≈ 10-15%)

Emorragia 

(≈ 5-10%)

Quadri d’esordio “critici”

Trombosi venose (≈ 10%)
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Diagnosi se: 1-4 o 1-3 più 5

1. Conta PLT stabilmente ≥ 450,000/mmc

2. Proliferazione prevalente della linea

megacariocitaria, con elementi di grandi

dimensioni e con nuclei iperlobulati

3. Non criteri WHO criteria per PV, PMF, LMC 

BCR::ABL1+, MDS

4. Presenza di mutazione a carico di JAK2, 

CALR o MPL

5. Presenza di marker di clonalità, o non 

evidenza di piastrinosi reattiva Arber et al. Blood. 2016; 127(20):2391-405.

I criteri diagnostici (WHO 2016)



La diagnosi può non essere “semplice”…

 Esiste una certo grado di 

“sovrapposizione” tra le diverse 

forme di neoplasie mieloproliferative

 Similitudini soprattutto tra TE e MF 

in fase pre-fibrotica

 Prognosi diversa

  necessità di anatomopatologo

esperto



T.E.: la genetica



Una storia lunga 90 anni…



Le mutazioni di JAK2



Frequenza delle mutazioni “driver”



Alterazioni geniche driver 

e caratteristiche di malattia

PLT GB Hb età sesso tromb.
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Passamonti et al, Oncotarget 2011
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Decorso naturale delle MPN



 Aspettativa di vita lunga, la 

maggiore tra le MPN

 Sopravvivenza mediana variabile

nei diversi studi: 12-20 anni (ma > 

25-30 anni nei pazienti < 60 anni)

 Comunque lievemente inferiore

alla popolazione generale

 Età e sesso (> 60 anni) correlano

con la sopravvivenza

La prognosi della T.E.



 L’età avanzata è, di gran lunga, il fattore prognostico più rilevante

 Gli eventi vascolari (trombosi > emorragie) sono la principale

causa di mortalità e morbidità

Gli score prognostici - sopravvivenza

IPSET AAA

Tefferi A et al. Am J Hematol 2023; 98:1829-37



Gli score prognostici - trombosi

IPSET-

Trombosi

 Circa il 20% dei pazienti esordisce con una trombosi o ha una storia di 

trombosi alla diagnosi

 Il rischio trombotico permane nel corso del tempo  la terapia viene decisa

sulla base del rischio trombotico individuale



Loscocco G et al. Blood Cancer J 2024; 14:10

• Con un follow-up mediano di 8 anni (0 – 43)

143 pazienti (14.3%) hanno manifestato un

evento trombotico maggiore: 91 (9.1%)

arteriosa e 65 (6.5%) venosi

• Il tasso annuale di trombosi è stato dell’1%

per gli eventi arteriosi e 0.7% per gli

eventi venosi

• Lo score IPSET-t si è confermato predittivo



Fattori di rischio!



Quanti pazienti cardiopatici mettono in atto

comportamenti “virtuosi”?



• Gli eventi emorragici sono più rari di 

quelli trombotici, ma comunque

rilevanti: circa 4-8% pre/a diagnosi

e 6-10% nel follow-up

• Meno definiti i fattori di rischio

emorragico: sicuramente età e 

leucocitosi, forse lo stato mutazionale

(JAK2) e i fattori di rischio CV

• Possibile effetto delle terapie (ASA)

• IPSET-t predittivo di emorragia?

Gli score prognostici - emorragia

Tosoni L et al. Ann Hematol 2024; 103:443-8



• L’incidenza di evoluzione a MF a 10 e 

20 anni è attorno al 6-9% e 20-30%, 

rispettivamente

• Dati non conclusivi sull’associazione

delle mutazioni driver con 

l’evoluzione a MF: MPL probabile, 

CALR dubbio

• Verosimile correlazione con il sesso

maschile e leucocitosi

L’evoluzione a MF

Loscocco G et al. Blood Cancer J 2024; 14:10

Gangat N et al. Blood Cancer J 2024; 14:11
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