
 

 

 

 

 

                                                              

                                                                

   
 

 

Allegato 7 : Diagnosi di MF 
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La Mielofibrosi (MF) è una sindrome mieloproliferativa caratterizzata da fibrosi midollare, neo-angiogenesi 

midollare e splenica, con conseguente possibile citopenia e splenomegalia. Oltre alla forma primaria (PMF), 

esiste anche una forma di MF secondaria, che rappresenta l’evoluzione della Policitemia Vera (PPV-MF) o 

della Trombocitemia Essenziale (PET-MF) e che avviene in circa il 10-20% dei pazienti con PV o TE dopo 15-

20 anni dalla diagnosi. Il tempo mediano di evoluzione in PPV-MF e PET-MF sono 11.7 e 10.4 anni, 

rispettivamente. 

I sintomi della PMF possono essere classificati in tre categorie principali: mieloproliferativi, citopenici e 

costituzionali. Il primo gruppo comprende l’epatosplenomegalia, spesso assai marcata e che può 

rappresentare il sintomo più importante per il paziente. Una splenomegalia massiva può essere dolente, 

comprimere e dislocare gli organi addominali e favorire la comparsa di ascite e versamenti pleurici e 

pericardici, oltre ad essere favoriti gli infarti splenici e/o le trombosi addominali. Citopenie di varia severità 

sono caratteristiche della PMF e sono multifattoriali. L’anemia è la citopenia più comune ed è provocata da 

diverse cause che includono l’emopoiesi inefficace, il sequestro splenico, l’emolisi ed eventuali perdite 

emorragiche dal tratto gastrointestinale, per es. da varici esofagee in pazienti con ipertensione portale 

secondaria o meno a trombosi splancnica. La piastrinopenia può peggiorare il rischio emorragico, mentre la 

leucopenia è più rara e raramente severa. Più frequentemente si osserva una leucocitosi con un tipico quadro 

leuco-eritroblastico, caratterizzato da elementi immaturi della serie granuloblastica nel sangue periferico e da 

anisopoichilocitosi eritrocitaria con cellule “a goccia”, o dacriociti. L’elevato turn-over cellulare e l’ematopoiesi 

extramidollare tipici della malattia possono inoltre indurre uno stato ipercatabolico con sintomi costituzionali, 

anche severi. Il sintomo costituzionale più frequente è la fatigue (di cui è in parte responsabile l’anemia), 

seguita da febbre, sudorazioni notturne, prurito, dolori ossei, perdita di peso e disturbi addominali. Anche per 

la MF la scala per la valutazione dei sintomi più utilizzata è MPN-10 (Tabella 1). 

 

Tabella 1. MPN10 (Total Symptom Score)  

 
 

 

ESAMI I LIVELLO 

 Emocromo con esame morfologico striscio periferico, aptoglobina, reticolociti, funzionalità renale ed 

epatica, LDH, uricemia, assetto marziale completo, vitamina B12, acido folico, QPE, ecografia 

addome superiore ed inferiore 

ESAMI II LIVELLO 

 Ricerca mutazionale 

BCR-ABL1 e JAK2 V617F (qualitativa e quantitativa); se neg  CALR; se neg  MPL; sec WHO 

2016 

 Biopsia osteo-midollare  (se fattibile cariotipo) 

 IF su sangue periferico per CD34+ 

 NGS  
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Tabella 2. Classificazione WHO della PMF 

 

 

 
 

Tabella 3. IWG-MRT criteri per PPV-MF e PET-MF 
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Nella PMF la OS mediana è 7.7 anni mentre nei pazienti con MF secondaria è 9.3 anni; in particolare 8.1 e 

15.5 anni, rispettivamente per PPV-MF e PET-MF (Passamonti F et al. Leukemia. 2017. 

doi:10.1038/leu.2017.169). 

 

Tabella 4. Score prognostici di PMF: IPSS, DIPSS, DIPSS-plus 

 

 

                                                    

 

 
 

 

 

1Cervantes F et al. Blood 2009;113(13):2895-901 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tabella 5. MIPSS70 score: score prognostico per i pazienti candidabili a allo TMO 

 

RISK FACTOR  

Hemoglobin < 10 g/dL 1 point 

Blasts > 2% 1 point 

Constitutional symptoms 1 point 

Fibrosis grade >2 1 point 

Absense of CALR type1/like, 

HMR category 

1 point 

Leukocytes > 25 x 10^9/L 2 points 

Platelets < 100 x 10^9/L 2 points 

>2 HMR mutation 2 points 

 HMR ”high molecular risk mutation”: ASXL1, EZH2, SRSF2, IDH1/ 2 e/o la presenza di due o più mutazioni 

ad alto rischio. 

 

Tabella 6. MYSEC score: score prognostico per le forme secondarie 

 

 

 

 

Risk  IPSS1 

 Points Median 

OS 

(months) 
Low  0 135 
Intermediate-

1 

1 95 
Intermediate-

2 

2 48 
High >3 27 

MIPSS 70   

RISK 

CATEGORY 

SCORE SURVIVAL 

Low risk 0-1 83% at 10 years 

Intermediate 

risk 

2.4 39% at 10 years 

High risk >5 12% at 10 years 

RISK FACTOR  

Platelets < 150 x 10^9/L 1 point 

Constitutional symptoms 1 point 

Hemoglobina < 11 g/dL 2 points 

Blasts > 3% 2 points 

CALR unmutated 2 points 

For every year of age 0.15 

points 

MYSEC score   

RISK 

CATEGORY 

SCORE MEDIAN 

SURVIVAL 

Low risk < 11 NR 

Intermediate-1 

risk 

11-13 9.3 years 

Intermediate-2 

risk 

14-15 4.4 years 

High risk >16 2 years 

Risk  DIPSS+3 

 Points Median OS 
(months) 

Low  0 185 

Intermediate-1 1 78 

Intermediate-2 2-3 35 

High >4 16 

3Gangat N er al. J Clin Oncol 2011; 29(4):392-7 

 

Risk  DIPSS2 

 Points Median OS 
(months) 

Low  0 Not reached 

Intermediate-1 1-2 118 

Intermediate-2 3-4 58 

High >4 28 

2Passamonti F et al. Blood 2010;115(9):1703-8 

 


