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| TUMORI EMOLINFOPOIETICI: DA UNA CLASSIFICAZIONE
“EPIDEMIOLOGICA” A DEI RAGGRUPPAMENTI CLINICI.
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DEFINIZIONE

| tumori emolinfopoietici sono neoplasie maligne di tipo connettivale che
originano dalle cellule mature del sangue e del sistema immunitario o dai loro
precursori




CATEGORIE

= | eucemia = Neoplasie linfoidi

= Neoplasie mieloidi

= Linfoma : ;
= Neoplasie plasmacellulari

= Mieloma = |stiocitosi




DEFINIZIONE DI CLASSIFICAZIONE

La suddivisione in classi distinte di un gruppo di malattie affini € operazione di
buon livello concettuale e non semplice esercizio descrittivo solo quando alla
sua base vengano posti fondamenti biologicamente validi, tali cioe da

legittimarla sul piano della coerenza scientifica
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CRONOLOGIA DELLE CLASSIFICAZIONI

Working formulation WHO

(1982) (2008)

FAB: proposals for the
Lukes &Collins classification of chronic

B and T-lymphoid
(1974) leuhaemias (1989)

Dorfman WHO
(1974) (1996)

BNLI

Rappaport (1974)

(1956)
Kiel REAL

(1974) (1994)

AL WHO
(1976) (2001)

Modified Kiel
(1988)




WHO CLASSIFICATION OF TUMOURS OF HAEMATOPOIETIC AND LYMPHOID TISSUES

1.
2.
3.
4.
5.
6.
1.

Myeloproliferative neoplasms

Myeloid and lymphoid neoplasms with eosinophilia and abnormalities of
PDGFRA,PDGFRB or FGFR1

Myelodysplastic/myeloproliferative neoplasms

Myelodysplastic syndromes

Acute myeloid leukaemia (AML) and related precursor neoplasms

AML with recurrent genetic abnormalities

AML with myelodysplasia-related changes
Therapy-related myeloid neoplasms

Acute myeloid leukaemia, NOS

Myeloid sarcoma

Myeloid proliferations related to Down syndrome
Blastic plasmacytoid dendritic cell neoplasm

Acute leukaemias of ambiguous lineage
Precursor lymphoid neoplasms

Mature B-cell neoplasms

Mature T- and NK-cell neoplasms
Hodgkin lymphoma

Histiocytic and dendritic cell neoplasms

Post-transplant lymphoproliferative disorders (PTLD)




RAGGRUPPAMENTI EPIDEMIOLOGICI
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PROPOSTA RAGGRUPPAMENTI EPIDEMIOLOGICI TUMORI EMOLINFOPOIETICI (N14)

LEUCEMIA MIELOIDE ACUTA

LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA/ NEOPLASIE MIELOPROLIFERATIVE
NEOPLASIE MIELOPROLIFERATIVE/MIELODISPLASTICHE
SINDROME MIELODISPLASTICA

LEUCEMIA/LINFOMA LINFOBLASTICO ACUTO, NAS-B-T-NK
LNH/LL B (INTERMEDIO-BASSO GRADO)

LNH/LL B (ALTO GRADO)

LNH/LL T (BASSO GRADO)

LNH/LL T-NK (ALTO GRADO)

LINFOMA DI HODGKIN

MIELOMA /IMMUNOPROLIFERATIVE

NEOPLASIE A CELLULE ISTIOCITARIE E DENDRITICHE




LEUCEMIA MIELOIDE ACUTA

LEUCEMIA MIELOIDE ACUTA, NAS

MO- MIELOBLASTICA ACUTA CON MINIMA DIFFERENZIAZIONE
M1- MIELOBLASTICA SENZA MATURAZIONE

M2- MIELOBLASTICA CON MATURAZIONE

M3- PROMIELOCITICA TIPICA

M4- MIELOMONOBLASTICA

M5- MONOBLASTICA
M6- ERITROBLASTICA
M7- MEGACARIOBLASTICA
LMA CON RICORRENTI TRANSLOCAZIONI CITOGENETICHE
LMA coN E SENzA PRECEDENTE MDS
LMA E MDS CcoRRELATE A TERAPIA
SARCOMA MIELOIDE




LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA / NEOPLASIE MIELOPROLIFERATIVE

LMC, NAS
LMC BCR-ABL 1 POSITIVA
LEUCEMIA NEUTROFILA CRONICA
LEUCEMIA EOSINOFILA CRONICA, NAS/SINDROME IPEREOSINOFILA
POLICITEMIA VERA
TROMBOCITEMIA ESSENZIALE
MALATTIA MIELOPROLIFERATIVA CRONICA, NAS
MIELOFIBROSI PRIMARIA-MIELOFIBROSI CON METAPLASIA MIELOIDE
PANMIELOSI ACUTA CON MIELOFIBROSI
MASTOCITOSI




NEOPLASIE MIELOPROLIFERATIVE / MIELODISPLASTICHE

LEUCEMIA MIELOMONOCITICA CRONICA
LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA ATIPICA BCR/ABL NEGATIVA
LEUCEMIA MIELOMONOCITICA GIOVANILE




SINDROME MIELODISPLASTICA

ANEMIA REFRATTARIA

ANEMIA REFRATTARIA CON SIDEROBLASTI AD ANELLO
ANEMIA REFRATTARIA CON ECCESSO DI BLASTI
CITOPENIA REFRATTARIA CON DISPLASIA MULTILINEARE
MDS ASSOCIATA A DELEZIONE ISOLATA DEL 5q

MDS CORRELATA A TERAPIA

MDS, NAS




LEUCEMIA/LINFOMA LINFOBLASTICO ACUTO,NAS-B-T-NK

LEUCEMIA LINFATICA ACUTA, NAS

LEUCEMIA LINFOBLASICA A CELLULE PRECURSOR B
LINFOMA LINFOBLASTICO A CELLULE PRECURSOR B
LEUCEMIA LINFOBLASTICA A CELLULE PRECURSOR T
LINFOMA LINFOBLASTICO A CELLULE PRECURSOR T
LINFOMA A CELLULE BLASTICHE NK




LNH/LLB (INTERMEDIO - BASSO GRADO)

LINFOMA A PICCOLI LINFOCITI B

LLC / LINFOMA A PICCOLI LINFOCITI B

LINFOMA SPLENICO DELLA ZONA MARGINALE

LINFOMA DELLA ZONA MARGINALE (NODALE-EXTRANODALE-MALT)
LINFOMA FOLLICOLARE, NAS

LINFOMA FOLLICOLARE, GRADO 1

LINFOMA FOLLICOLARE, GRADO 2

LINFOMA LINFOPLASMOCITICO

MACROGLOBULINEMIA DI WALDESTROM

LINFOMA A PICCOLE E GRANDI CELLULE DIFFUSO (obs)
LEUCEMIA A CELLULE CAPELLUTE




LNH/LL B (ALTO GRADO)

DLBCL, NAS

LINFOMA MEDIASTINICO A GRANDI CELLULE B

LINFOMA A GRANDI CELLULE B, A RICCA COMPONENTE DI CELLULE T
LINFOMA INTRAVASCOLARE A GRANDI CELLULEB

LINFOMA DIFFUSO A GRANDI CELLULE B, ALK POSITIVO

LINFOMA PLASMOBLASTICO (wHo 2008)
PRIMARY EFFUSION LYMPHOMA
LINFOMA A CELLULE MANTELLARI
LINFOMA FOLLICOLARE, GRADO 3
LINFOMA IMMUNOBLASTICO

BURKITT LINFOMA /LEUCEMIA
LEUCEMIA PROLINFOCITICA A CELLULE B




INCIDENZA LINFOMI NON HODGKIN B

L. Follicolare
mLLCA. Linfocitico
L. della Zona Marginale Extranodale MALT
L. della Zona Marginale Nodale
L. Linfoplasmocitico/M.W.
" L. Zona Marginale Splenica
@ Hairy Cell Leukemia
DBLCL
LMN
PMLBCL
L. B Diffuse a Grandi Cellule associato a Flogosi Cronica
m GranulomatosiLinfomatoide
m L. B a Grandi Cellule Intravascolare
m L. B a GrandiCellule ALK+
m | Plasmoblastico

L, B a Grandi Cellule associato a MdC

Primary Effusion Lymphoma




NH/LL T (BASSO GRADO)

MICOSI FUNGOIDE
SINDROME DI SEZARY
LEUCEMIA LINFOCITICA A GRANDI CELLULE T GRANULARI




LNH/LL T/NK (ALTO GRADO)

LEUCEMIA PROLINFOCITICA A CELLULE T

LEUCEMIA AGGRESSIVA A CELLULE NK

LINFOMA / LEUCEMIA A C ELLULE T DELL’ADULTO

LINFOMA EXTRANODALE A CELLULE T/NK, NASAL TYPE
LINFOMA A CELLULE T ASSOCIATO AD ENTEROPATIA
LINFOMA A CELLULE T EPATOSPLENICO

LINFOMA A CELLULE T SOTTOCUTANEO SIMIL - PANNICULITICO

LINFOMA ANAPLASTICO A GRANDI CELLULE PRIMITIVO CUTANEO
PRIMARY CUTANEOUS CD8 AGGRESSIVE EPIDERMOTROPIC CYTOTOXIC
T- CELL LYMPHOMA

LINFOMA A CELLULE T P ERIFERICO, NAS (ANAPLASTIC LARGE CELL
LYMPHOMA, ALK- NEGATIVE)

LINFOMA A CELLULE T ANGIOIMMUNOBLASTICO
LINFOMA ANAPLASTICO A GRANDI CELLULE, ALK P OSITIVO (CD 30 POSITIVO)




INCIDENZA LINFOMI NON HODGKIN T/NK

L.T Periferico NAS
L. Angioimmunoblastico

09 SRR SSRES L. a cellule T/NK Extranodale

1 7_\ 9 Leucemia/Linfoma a Cellule T dell Adulto

Ly ;
S 47 L. Anaplastico a Grandi Cellule ALK+

____5 5
B L. Anaplastico a Grandi Cellule ALK-

6,6
L.T "Enteropathy-type"
L. Anaplastico a Grandi Cellule Primitivo Cutaneo
m L. T epatosplenico

L. Sottocutaneo Panniculitico

Altri istotipi di Linfoma T/NK




LINFOMA DI HODGKIN

LH, NAS

LH CLASSICO, RICCO IN LINFOCITI

LH CLASSICO, CELLULARITA’ MISTA

LH CLASSICO, DEPLEZIONE LINFOCITARIA

LH CLASSICO, DEPLEZIONE LINFOCITARIA CON FIBROSI DIFFUSA

L H CLASSICO, DEPLEZIONE LINFOCITARIA, RETICOLARE
LH CLASSICO, SCLEROSI NODULARE, NAS

LH CLASSICO, SCLEROSI NODULARE, FASE CELLULARE
LH CLASSICO, SCLEROSI NODULARE, GRADO 1

LH CLASSICO, SCLEROSI NODULARE, GRADO 2

LH NODULARE, PREDOMINANZA LINFOCITARIA
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MIELOMA - IMMUNOPROLIFERATIVE

MIELOMA SOLITARIO DELL’0OSSO

MIELOMA MULTIPLO

MIELOMA EXTRAMIDOLLARE (NON INSORGENTE NELL’0SSO)
LEUCEMIA PLASMACELLULARE

MALATTIA IMMUNOPROLIFERATIVA, NAS

MALATTIA DELLE CATENE PESANTI, ALFA, MU, GAMMA
MALATTIA IMMUNOPROLIFERATIVA DELL’INTESTINO TENUE




NEOPLASIE A CELLULE ISTIOCITARIE E DENDRITICHE

ISTIOCITOSI MALIGNA

ISTIOCITOSI A CELLULE DI LANGHERANS

ISTIOCITOSI X ACUTA PROGRESSIVA ( MALATTIA DI LETTERER - SIWE)
SARCOMA ISTIOCITICO

SARCOMA A CELLULE DI LANGHERANS

SARCOMA A CELLULE DENDRITICHE INTERDIGITATE

SARCOMA A CELLULE DENDRITICHE FOLLICOLARE




DISORDINI PROLIFERATIVI

MGUS

DISORDINE LINFOPROLIFERATIVO, NAS

DISORDINI LINFOPROLIFERATIVI POST-TRAPIANTO (PTLD)
MASTOCITOSI

SINDROME DISMIELOPOIETICA (ICDO-2)




GRUPPO, NAS

CELLULE TUMORALI MALIGNE
LEUCEMIA, NAS

LEUCEMIA ACUTA, NAS

LEUCEMIA ACUTA BIFENOTIPICA
LEUCEMIA MIELOIDE, NAS

LINFOMA, NAS

LINFOMA MALIGNO A CELLULE B, NAS
LEUCEMIA PROLINFOCITICA, NAS
LEUCEMIA ACUTA BIFENOTIPICA




PROPOSTA OPERATIVA Al RT

STATO DELL’ARTE ATTUALE DELLA BANCA DATI AIRTUM

RICHIESTA DI ADESIONE AL PORTALE AIRTUM PER RENDERE DISPONIBILI | DATI
EMOLINFOPOIETICI

REVISIONE DI 1 ANNO DI INCIDENZA

RT INTERESSATI

GRUPPO DI LAVORO (ANCORA DA DEFINIRE, ADESIONI BENVENUTE) COME INTERLOCUTORE
PER LA REVISIONE DI CASI DI COMPLESSO INQUADRAMENTO NOSOGRAFICO

CONFRONTO PRE-POST SULLA CASISTICA DEI TASSI PER GRUPPO DI PATOLOGIE PER
VALUTARE IL BISOGNO DI UNA REVISIONE

PUBBLICAZIONI

TREND DI INCIDENZA PER MACROAREE

SOPRAVVIVENZA (CON L’AIUTO DEGLI ESPERTI AIRTUM)




Liberta’

VUOL DIRE

DISCUTER
=




Aspettiamo adesion!!

Arrivederci sul portale AIRTUM!

Gruppo di lavoro preliminare: Antonina Torrisi, Marine Castaing,
Stefano Luminari, Adriano Giacomin, Francesca Roncaglia,
Lucia Mangone, Luigino Dal Maso, Carlotta Buzzoni




