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Además de la sintomatología secundaria a la esple-
nomegalia, a las alteraciones microvasculares y a las 
complicaciones trombohemorrágicas, los pacientes 
con neoplasias mieloproliferativas (NMP) pueden 
experimentar una importante carga sintomática atri-
buida a un aumento de citocinas inflamatorias circu-
lantes. Estos síntomas pueden ser severos y limitar 
la calidad de vida. Por ello, además de la prevención 
de las complicaciones, uno de los objetivos del trata-
miento de las NMP es el control de los síntomas1.

El formulario de Evaluación de Síntomas en pacien-
tes con NMP y la Puntuación Total de Síntomas 

(MPN-SAF-TSS, Myeloproliferative Neoplasm 
Symptom Assessment Form Total Symptom Score) 
(Tabla  1)2,3 valora la severidad (0 a 10) de 10 sínto-
mas: fatiga, saciedad precoz, inactividad, sudoración 
nocturna, dolor óseo, dificultad de concentración, 
malestar abdominal, prurito, fiebre y pérdida de peso. 
Según la puntuación asignada, cada uno de ellos se 
considera severo (7 o más puntos), moderado (4-6), 
leve (1-3) o ausente (0). Esta escala permite monito-
rizar la evolución de los síntomas, no siempre acordes 
con el nivel de recuentos hematológicos en la biome-
tría hemática y muchas veces infraestimados por los 

Resumen

Además de la sintomatología secundaria a la esplenomegalia, a las alteraciones microvasculares y a las complicaciones 
trombohemorrágicas, los pacientes con neoplasias mieloproliferativas (NMP) pueden experimentar una importante carga sin-
tomática atribuida a un aumento de citocinas inflamatorias circulantes. Estos síntomas pueden ser severos y limitar la calidad 
de vida. Por ello, además de la prevención de las complicaciones, uno de los objetivos del tratamiento de las NMP es el 
control de los síntomas.
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Symptom control

Abstract

In addition to symptoms secondary to splenomegaly, microvascular abnormalities, and thrombohemorrhagic complications, 
patients with MPN may experience a significant symptom burden attributed to an increase in circulating inflammatory cytokines.
These symptoms can be severe and limit quality of life. Therefore, in addition to the prevention of complications, one of the 
objectives of the treatment of MPN is the control of symptoms.

KEYWORDS: Symptoms. Myeloproliferative neoplasms. Pruritus.
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médicos, ayudando a dirigir el tratamiento al control 
de estos3-5.

Así, las guías de la National Comprehensive Cancer 
Network (NCCN) y la European LeukemiaNet reco-
miendan su uso durante el curso del tratamiento6.

Manejo del prurito

Las diferentes series han mostrado que el 65% de 
los pacientes con policitemia vera (PV) señalan el pru-
rito como el segundo síntoma más frecuente después 
de la fatiga, pero también lo es para un 40-50% de los 
pacientes con mielofibrosis (MF) y trombocitemia esen-
cial (TE). En la escala MPN-SAF de 0-10, el prurito se 
puntúa en 2-3 en la PV y en 1-2 en la TE y MF3,4.

El prurito puede aparecer antes del diagnóstico de 
la NMP, coincidiendo con él o con posterioridad. No 
se acompaña de lesiones cutáneas visibles. Puede 
ser espontáneo o precipitado por agua (prurito acuó-
geno) o cambios en la temperatura. Las característi-
cas clínicas son variadas, pero en un tercio presentan 
un típico carácter de prurito acuagénico, sobre todo 
con el agua caliente. Otros factores como el agua fría 

y el consumo de alcohol suelen exacerbar este sín-
toma tan importante, el cual, es bien sabido, merma 
mucho la calidad de vida del paciente4.

No existen estudios prospectivos que nos permitan 
conocer cuál es el mejor manejo del prurito en las NMP. 
Como medidas generales se recomienda evitar produc-
tos tópicos irritantes, el alcohol, la ducha con agua 
caliente y friccionar al secarse. Son recomendables tam-
bién las cremas hidratantes. A pesar de estas medidas 
generales, el 20% de los pacientes con PV precisarán 
una terapia específica. La primera línea de tratamiento 
son los antihistamínicos, que consiguen resultados 
generalmente pobres. En caso de prurito resistente, se 
pueden asociar antidepresivos tricíclicos, inhibidores de 
la recaptación de la serotonina (paroxetina 20  mg/d o 
fluoxetina 10 mg/d) o anticonvulsivantes (gabapentina o 
pregabalina). La talidomida ha demostrado ser una 
opción adecuada en casos de prurito crónico refractario 
en varias patologías, aunque aún no se ha descrito en 
NMP, pero sería una posible opción en estas7.

Con todo, el fármaco más efectivo para el control del 
prurito es el ruxolitinib. Las respuestas suelen ser rápi-
das (en menos de cuatro semanas). Parece que este 
efecto se debe a la inhibición de moléculas mediadoras 
producidas por los mastocitos (interleucina 6, factor de 
necrosis tumoral alfa, proteína quimioatrayente de 
monocitos 1). En el ensayo RESPONSE, que 
incluyó pacientes con PV resistentes o intolerantes a 
hidroxiurea (HU), el ruxolitinib alcanzó respuesta del 
prurito en el 78% de los casos frente al 26% con la 
terapia estándar, con una reducción del score MPN-SAF 
para prurito del 95 vs. 2%7,8. En el estudio RESPONSE-2, 
el 71% de los pacientes tratados con ruxolitinib presentó 
una mejoría del prurito en la semana 809.

Manejo de otros síntomas

Las flebotomías pueden aliviar los síntomas debi-
dos a la hiperviscosidad, sin embargo, se ha demos-
trado que la eritrocitaféresis es más efectiva 
comparada con flebotomía, con disminución del 
hematocrito en menos tiempo, logrando respuestas en 
el 87% en PV y el 50% en eritrocitosis secundaria10.

La eritromelalgia y el resto de sintomatología micro-
vascular suele responder al ácido acetilsalicílico, se 
ha demostrado que en dosis bajas es eficaz para 
aliviar síntomas vasomotores asociados con PV y TE, 
estos síntomas consisten en cefalea, alteraciones 
neurológicas u oculares transitorias, tinnitus, dolor 
torácico atípico, parestesias y eritromelalgia11.

Tabla  1. Evaluación de síntomas en pacientes con neoplasias 
mieloproliferativas (NMP) y la puntuación total de síntomas 
(Myeloproliferative Neoplasm Symptom Assessment Form Total 
Symptom Score [MPN-SAF TSS] MPN 10)

Síntoma 1 a 10 (0 ausente y 
10 el peor)

Fatiga
Señale el grado de fatiga, rodeando el 
número que mejor describa su peor nivel 
de fatiga en las últimas 24 horas

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Rodee el número que describa cuánto le ha supuesto cada uno 
de los síntomas en la última semana

Saciedad precoz 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Inactividad 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Sudoración nocturna 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Dolor óseo 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Dificultad de concentración 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Malestar abdominal 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Prurito 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Fiebre 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Pérdida de peso 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Total (rango 0-100) 0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Adaptada de Hernández et al., 20202, y Emanuel et al., 20123.
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Para la fatiga son recomendables medidas como 
ejercicio físico, dieta y estilo de vida saludables. En 
general, los pacientes con PV y TE de bajo riesgo con 
síntomas severos debidos a la enfermedad son can-
didatos a citorreducción (HU o interferón). Los pacien-
tes con PV cuya sintomatología no responde al 
tratamiento con HU son candidatos a segunda línea 
con ruxolitinib/interferón. El estudio REVEAL mostró 
que, excepto el prurito y la sudoración nocturna, la 
severidad del resto de síntomas no se asocia con el 
control de los recuentos hematológicos en la PV12. En 
el estudio RELIEF para pacientes con PV sintomática, 
con recuentos hematológicos controlados, con dosis 
estables de HU, un 43% de los que cambiaron a ruxo-
litinib (frente al 30% de los que continuaron con HU) 
consiguieron una reducción igual o superior al 50% en 
la escala de puntuación de los síntomas en la semana 
16, siendo el prurito el síntoma que más mejoró8.
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