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  Diagnosis	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  Li-­‐Ma,	
  22	
  aa,	
  ♂	
  	
  

	
  	
  	
  APR:	
  Ndp	
  

	
  	
  	
  APP:	
  Feb	
  2015:	
  fever,	
  flu-­‐like	
  symptoms	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  02/MAR/2015:	
  	
  WBC	
  2680/mmc	
  (ANC500/mmc)	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Hb:	
  11,4	
  g/dl,	
  RET:	
  0,37%	
  (10.730/mmc)	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  PLT:	
  9000/mmc	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  23/MAR/2015:	
  	
  WBC	
  6630/mmc	
  (ANC1900/mmc),	
  Hb	
  ↓,	
  PLT	
  ↓,	
  fever	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  

Prednisone	
  
	
  
Suppor9ve	
  therapy	
  

24/MAR/2015:	
  	
  	
  

BOM	
  →	
  Hypoplas9c	
  Marrow	
  (20%	
  cell.),	
  no	
  MDS	
  changes,	
  lymph	
  ↑	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  
Aplas9c	
  
Anemia	
  ?	
  



	
  	
  	
  Referral	
  to	
  Federico	
  II	
  Hematology	
  department	
  
	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  07/APR/2015:	
  	
  Access	
  to	
  Fed-­‐II	
  Bone	
  Marrow	
  Failure	
  Unit	
  (Prof.	
  AM	
  Risitano)	
  	
  

ü Blood	
  count:	
  ANC	
  1760/mmc,	
  PLT	
  11000/mmc,	
  RET	
  16.500/mmc	
  

ü PNH	
  clone	
  on	
  PB:	
  PMN	
  0.5%,	
  Mo	
  1%	
  

ü BOM	
  revision:	
  decreased	
  per-­‐age	
  cellularity	
  confirmed	
  (<20%)	
  

ü DEB	
  test	
  on	
  PB:	
  Nega9ve	
  (+	
  carefoul	
  family	
  history	
  ex.)	
  

ü Rou9ne	
  lab-­‐clinical	
  inves9ga9ons,	
  including	
  Chest	
  X-­‐rays	
  and	
  Abdomen	
  ultrasound	
  

Severe	
  	
  	
  	
  	
  
Aplas9c	
  Anemia	
  

confirmed	
  

Stop	
  
steroid	
   HLA-­‐typing	
  

24/APR/2015:	
  
HLA-­‐matched	
  
sibling	
  donor	
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  First	
  line	
  treatment:	
  HSCT	
  from	
  HLA-­‐matched	
  sib-­‐donor	
  

Condi9oning	
  and	
  post-­‐HSCT	
  IST	
  regimen	
  selected	
  

Cyclophosphamyde:	
  50	
  mg/kg,	
  dd	
  -­‐6	
  →	
  -­‐3	
  

Alemtuzumab:	
  15	
  mg,	
  dd	
  -­‐6	
  →	
  -­‐3	
  

CSA:	
  3	
  mg/kg	
  from	
  dd-­‐1	
  
	
  

Sex	
  
•  Donor:	
  Female	
  
•  Recipient:	
  Male	
  

CMV	
  
EBV	
  

•  Donor:	
  Pos	
  /	
  Pos	
  
•  Recipient:	
  Pos	
  /	
  Pos	
  

Blood	
  
group	
  

•  Donor:	
  0	
  pos	
  
•  Recipient:	
  0	
  pos	
  

Source	
  
•  Bone	
  marrow	
  



	
  	
  	
  HSCT	
  outcome	
  –	
  day	
  +30	
  
	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  08/MAY/2015:	
  	
  starts	
  condi9oning	
  regimen	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  15/MAY/2015:	
  	
  stem	
  cell	
  infusion	
  (TNC:	
  1,46x108/kg	
  ;	
  CD34+:	
  1,35x106/kg)	
  

	
  

ü ANC>500/mmc	
  d+18	
  

ü PLT>20.000/mmc	
  d+27	
  

ü Minimal	
  trasfusional	
  support	
  (6	
  ED	
  +	
  2	
  PLT-­‐POOL)	
  

ü No	
  fever	
  (d+27	
  CMV	
  reac9va9on	
  –	
  no	
  treatment	
  needed)	
  

ü No	
  symptoms/sign	
  of	
  Acute	
  GvHD	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  11/JUN/15:	
  discharged	
  on	
  d+28	
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  HSCT	
  outcome	
  and	
  chimerism	
  trend:	
  day	
  +30	
  →	
  +365	
  

CSA	
   TACROLIMUS	
  

ANC/mmc	
  



Acute GVHD                   Chronic GVHD 
13.5% (16.5% CI at 1yr)         4% (7% CI at 1yr) 

Graft failure  
6 (12%), 3 primary, 3 secondary  
9.5% MSD, 14.5% UD 
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  HSCT	
  outcome	
  –	
  9	
  Jan	
  2017,	
  last	
  update	
  
	
  

	
  	
  	
  	
  No	
  signs/symptoms	
  of	
  GvHD	
  

	
  

	
  	
  	
  	
  No	
  clinically	
  significant	
  infec9ous	
  episodes	
  

	
  

	
  	
  	
  	
  CMV	
  reac9vated,	
  but	
  not	
  treated	
  

	
  

	
  	
  	
  	
  Off	
  immune-­‐suppressive	
  therapy?	
  

	
  

	
  	
  	
  	
  09/Jan/2017:	
  	
  WBC	
  2.630/mmc	
  (ANC	
  1.010/mmc),	
  PLT	
  119.000/mmc,	
  Hb:	
  13,7	
  g/dl	
  

	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  
Chimerism	
  level:	
  wai9ng	
  for	
  new	
  results	
  	
  

Restarted	
  on	
  CSA	
  and	
  MMF	
  



	
  

	
  	
  	
  	
  Alemtuzumab-­‐based	
  HSCT	
  good	
  plaporm	
  for	
  AA	
  treatment	
  

	
  

	
  	
  	
  	
  Chimerism	
  paqerns	
  different	
  from	
  ATG-­‐based	
  HSCT	
  

	
  

	
  	
  	
  	
  Persistently	
  low	
  level	
  of	
  chimerism	
  not	
  predic9ve	
  for	
  gra/	
  failure	
  (?)	
  

	
  

	
  	
  	
  	
  Persistently	
  mixed	
  chimerism	
  status	
  =	
  GvHD	
  protec9on	
  (?)	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  

	
  	
  	
  Conclusions	
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