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Resumo: Obijetivo: avaliar o perfil clinico e epidemiolégico
dos pacientes com mielofibrose acompanhados no Hospital
Universitario Pedro Ernesto (HUPE). Método: Esse estudo
retrospectivo, unicéntrico, analisou registros médicos de
prontuarios fisicos e eletronicos de 2003 a 2024. Resultados: Um
total de 66 pacientes foram avaliados, 30 tinham o diagnéstico
de MF priméria, 24 de MF PF, 8 de MF pés PV e 3 de MF pés TE.
Do total, 53,03% eram do sexo feminino, 43,9% se declaravam
brancos, com uma mediana de idade ao diagnéstico de 63
anos. No periodo avaliado, 48% dos pacientes faleceram, com
uma média de tempo entre o diagnéstico e ébito de 61,5
meses (48,5 meses no grupo de MFP e de apenas 20 meses
nos casos secunddrios), 4 tiveram o diagndstico de progressédo
para LMA e dois realizaram transplante alogénico de medula
ossea. Treze pacientes (19,69%) apresentaram trombose
venosa em algum momento do acompanhamento, dos quais
10 possuiam mutacdo em JAK2. Das mutacbes canodnicas,
JAK2 V617F foi encontrada em 62,12% dos casos. Apenas 23
pacientes realizaram cariétipo convencional no periodo, dos
quais 4 tiveram alteracdes e 9 ndo obtiveram metafases. Vinte
e sete pacientes realizaram sequenciamento genético (NGS),
que demonstrou variantes patogénicas em 16 pacientes,
sendo a ASXL1 a mais prevalente (encontrada em 56,2% dos
pacientes testados). Do total, 40,9% apresentaram sintomas
constitucionais ao diagnéstico, sendo a perda ponderal o
mais comum (37,8%) e 59,09% possuiam baco palpavel
ao diagndstico, com uma média de 7 cm de rebordo costal
esquerdo. Na biépsia de medula éssea, 27,2% possuiam grau de
fibrose MF3. Dos pacientes com MPF, 43,3% possuiam alto risco
pelo IPSS. O escore de sintomas comegou a ser aplicado a partir
de 2017 e 38 pacientes responderam ao diagnéstico, com uma
média de 25,5 pontos. Dez pacientes fizeram uso de Ruxolitinib,
enquanto 65,15% dos pacientes utilizaram Hidroxiureia. Vinte
pacientes (30,3%) apresentaram alguma infeccdo relatada em
prontuario durante o acompanhamento, sendo 2 (10%) casos
de Herpes Zoster, todos em usudarios de Ruxolitinib. Discussao:
Entre os pacientes com diagnéstico de MF, a maioria possuia
o diagnéstico de MFP. O grupo de MF secundaria possui pior
prognéstico, quando avaliada a sobrevida a partir do momento
de transformagdo para MF. Além de maior prevaléncia, a
mutacdo em JAK2 possui alto risco trombogénico. Haja vista
a natureza retrospectiva do estudo, alguns dados ndo sao
disponiveis, porém entre os pacientes que tiveram a citogenética
avaliada, muitos ndo tiveram rendimento, dificultando o calculo
de escores de risco que consideram cada vez mais esses valores.
O NGS ainda é pouco disponivel na realidade da sadde publica
brasileira, e os dados disponiveis foram possiveis em decorréncia
de estudos clinicos. E perceptivel o impacto na qualidade de
vida dos pacientes, que pontuam um valor muito alto no escore
de sintomas, ja validado para a populacao brasileira. Ainda é
escasso O acesso a terapia com inibidores de JAK2 no Brasil.
Conclusdo: apesar de haver dados na literatura internacional
acerca de MF, entender o comportamento da doenca e seu
impacto na populagdo nacional é de suma importancia para
melhor manejo e cuidado dos pacientes brasileiros.
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