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UPN  1771
• D.O.B. 8/6/1995  0+ kg 64
• 10-2015 LAL B cariotipo complesso no riarrangiamenti 11q23
• NILG ALL 10/07 per 4 cicli RC mrd negativa 
• Rescue CSE autologhe con Hyper-CVAD B
• Figlio unico, no MUD ma un CB 6/8  
• Fugace positivizzazione mrd ma va al trapianto mrd negativo
• TBF MAC ATG 6 mg/kg CSA MMF (studio gandalf)
• CBT 5/6 ma 6/8 F A+ 11-4-2016 2 TNC x 10^7/Kg CD34+ 0,8 x 10^6Kg
• Attecchimento completo granulocitario e chimerismo completo 
• Complicazioni: 

– In degenza : sepsi da KP multisensibile, esofagite  HSV, TA-TMA trattata con stop CSA PFC eculizumab HHV 6 Foscarnet + IG
– Cistite emorragica trattata con gel piastrinico, micosi seno mascellare destro B glucano pos : isovuconazolo. 
– 4 ricoveri per CMV refrattario a val/ganciclovir foscarnet e cidofovir .  Mutazione UL97 A594V  resistente a val/ganciclovir

UL54 A834P  a ganciclovir foscarnet e cidofovir UL54 A809Va ganciclovir e foscarnet risolti alla tardiva ricostituzione 
immunologica CD 4 > 200  a 10 mesi

– VZV trigeminale a Dicembre 2017

• Recidiva mieloide FLT3+  47 XX+6 il 4-12-2017 cutanea e BM su cellule del CB
• Trattato con IDA  ARA-C  poi MEC + HD-ARA-C con refrattarietà    -> Aplo
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UPN  1771 II

• II TMO  Aplo dal padre  (1961) M kg 84 0+ CMV ed EBV + no trasfusioni 
• Paziente M 47 kg A+ CMV + EBV + Toxo + Sorror 3 per DLCO 65% in recidiva refrattaria e 

blastosi perferica e midollare 
• PBSCT 11,8 x 10^6 CD34+/kg  il 24-4-2018 TBF MAC + CSA +MMF + CY post 

• Attecchimento leucocitario in + 18 (12/5/18)
• 9/5/18 ittero (bilirubina 5), ascite, aumento di peso, dolore ipocondrio, 
• Biopsia transgiugulare con misurazione delle pressioni (HVPG 15) che risultano come l’   

istologia coerenti con VOD SOS . Inizia defibrotide (9-5-18)  steroide e diuretici con pieno 
recupero di ittero ed ascite  e sospensione del defibrotide (29-5-18) a tre settimane di 
terapia. 

• Riattivazione CMV 22-5-2018 responsivo a terapia preemptive

• Nuovo episodio dal 2-6-18 con ittero (bilirubina 18) e ascite ritrattato con Defitelio dal 2-6-
18 al 26-6-18 con risposta completa e duratura

• TA TMA in Eculizumab 900 mg settimanale dall’ 8/6 per anemia microangiopatica con 
schistocitosi 20  

• Recidiva 13-8-18

• Decesso 18-8-18
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UPN  1771 II

• II TMO  Aplo dal padre  (1961) M kg 84 0+ CMV ed EBV + no trasfusioni 
• Paziente M 47 kg A+ CMV + EBV + Toxo + Sorror 3 per DLCO 65% in recidiva refrattaria e 

blastosi perferica e midollare 
• PBSCT 11,8 x 10^6 CD34+/kg  il 24-4-2018 TBF MAC + CSA +MMF + CY post 

• Attecchimento leucocitario in + 18 (12/5/18)
• 9/5/18 ittero (bilirubina 5), ascite, aumento di peso, dolore ipocondrio, 
• Biopsia transgiugulare con misurazione delle pressioni (HVPG 15) che risultano come l’   

istologia coerenti con VOD SOS . Inizia defibrotide (9-5-18)  steroide e diuretici con pieno 
recupero di ittero ed ascite  e sospensione del defibrotide (29-5-18) a tre settimane di 
terapia. 

• Riattivazione CMV 22-5-2018 responsivo a terapia preemptive

• Nuovo episodio dal 2-6-18 con ittero (bilirubina 18) e ascite ritrattato con Defibrotide dal 
2-6-18 al 26-6-18 con risposta completa e duratura

• TA TMA in Eculizumab 900 mg settimanale dall’ 8/6 per anemia microangiopatica con 
schistocitosi (20) 

• Recidiva 13-8-18
• Decesso 18-8-18
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UPN  1771 II primo episodio 
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UPN  1738
• D.O.B. 1/10/1969  0+ kg 65
• 5-2015 LAM cariotipo normale FLT3 e NPM1 wild type
• ICE   à RD
• A 20 à RC morfologica mrd neg consolidato con 2 HD ARA-C
• Un fratello aploidentico, madre pregresso LH
• Ferritina 1798
• TBF MAC ATG 5 mg/kg CSA MTX 
• MUD 7/8 ma 9/10 (mm B37 vs 44 DPB non permissivo) M A+ 25-11-2015  

CD34+ 8,37 x 10^6Kg
• Attecchimento completo granulocitario +14 e piastrinico +12 e chimerismo

completo
• Complicazioni: 

– In degenza : Mucosite severa, FUO, e a  +19 aGvHD cute ++-- grading complessivo +
– 24/12 e 15/2   riattivazione CMV  trattate con Valganciclovir

• 24-2-16 ricovero in Medicina Generale per melena con  piastrinopenia e 
gastrite emorragica, concomitanti riattivazione CMV (ganciclovir e foscarnet) 
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UPN  1738
• 24-2-16 (+89) ricovero in Medicina generale per anemia acuta per melena, 

da piastrinopenia e gastrite emorragica, in corso di riattivazione CMV 
(ganciclovir e foscarnet)

• 27-2-16 addome disteso e dolente, aumento di peso con ascite.
• 29-2-16 ittero (bilirubina 3,3) e anasarca
• 1-3-16  cateterismo vene sovraepatiche:  ipertensione portale sinusoidale 

severa con significativo gradiente transepatico cavale  (IVC sovraepatica 3,1 
intraepatica 11,3 e infraepatica 11,7)

• 1-3-16  agobiopsia epatica transgiugulare:  marcata dilatazione sinusoidale 
con stavasi emorragici e eritrociti nello spazio di Disse. Marcata deposizione 
di ferro negli epatociti (grading istologico del ferro 3+) Quadro istologico 
coerente con SOS in fase acuta 

• 2-3-16  (+95) Defibrotide 6,25 mg/kg x 4/die e.v per 3 settimane 
• Recupero completo 
• 19-9-18 ultimo follow up con pieno benessere
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…………..most accurate methods to confirm thediagnosis of SOS/VOD  
(measurement of the hepatic venous gradient pressure through the jugular 
vein, liver biopsy) are invasive and difficult to perform in routine practice……….





Conclusioni

• La diagnosi precoce è essenziale
• Diagnosi mediante: 
• cateterismo diagnosi immediata
• biopsia transgiugulare conferma 

• Inizio del trattamento precoce 
• Terapia efficace
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