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Leucemia Mieloide Acuta bifenotipica esordita nel 2012, trattata secondo protocollo AIEOP 

BFM ALL 2009 high-risk e sottoposta a TCSE da cordone nel 2013. 

Proseguito follow-up oncoematologico presso il day-hospital del nostro centro.

Maggio 2020

Diagnosi di Leucemia Mieloide Acuta a partenza da cellule del donatore, per cui avviata 

chemioterapia e indirizzata a II TCSE.

Ą Aspirato midollare (09/09) : riscontro di quota di blasti pari al 2.5%.

Ottobre 2020

- Per riscontro di iperferritinemia (6477 mcg/L) avviata terapia ferrochelante con deferasirox.

- Condizionamento FLAMSA-RIC  e mini-TBI (4 Gy).

Caso clinico
V.P. 17 anni



26-27 ottobre

- S/p a II TCSE, da donatore non familiare compatibile 10/10.

Profilassi GVHD: ciclofosfamide (g +3, +4) + ciclosporina (dal g +5).

A partire dallô8a giornata post-trapianto comparsa di:

- Ritenzione idrica con aumento di peso

- Ascite

- Epatomegalia con aumentata stiffness al Fibroscan® (kPA=12)

- Compromissione della funzionalità renale (GFR 50 mL/min/1.73mq)

Ą Malattia Veno-Occlusiva con coinvolgimento renale

Ą Terapia con defibrotide (25 mg/kg/die : 4 dosi ev) per 8 giorni totali con risoluzione del 

quadro clinico.

Caso clinico
V.P. 17 anni



Sindrome da Ostruzione Sinusoidale / Malattia Veno-

Occlusiva epatica (SOS/VOD)

Definizione

Complicanza acuta potenzialmente fatale del trapianto di cellule staminali

ematopoietiche causata dalla tossicità epatica correlata al regime di condizionamento.

Più raramente si può sviluppare al di fuori del contesto del trapianto di midollo, come

complicanza della chemioterapia tradizionale, radioterapia e immunoterapia.

Lôincidenzain età pediatrica varia tra il 20 e 30%, raggiungendo il 60% in categorie ad alto

rischio (linfoistiocitosi emofagocitica ereditaria, osteopetrosi, talassemia)

Clinicamente si caratterizza per la presenza di ittero, epatomegalia dolente, ritenzione di

fluidi con aumento di peso e piastrinopenia refrattaria alle trasfusioni di piastrine.



Cenni di 

fisiopatologia
Danno endoteliale

Alterazione della 

permeabilità dei sinusoidi

Stato ipofibrinolitico

Restringimento 

sinusoidale

Ipertensione portale 

post-sinusoidale

Riduzione dellôefflusso 

venoso epatico

MOD / MOF

Stato protrombotico
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Fattori di rischio


