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La neoplasia cellule dentritiche plasmocitoidi blastiche (BPDCN) è una 
malattia ematologica rara ad andamento aggressivo. Frequente è la 
localizzazione cutanea. Può presentarsi anche un coinvolgimento di 

1. Midollo osseo e sangue periferico (citopenia periferica)
2. Sistema Nervoso Centrale (9-38%)
3. Linfonodi (50%)
4. Organi ipocondriaci ( fegato e milza 9%).

DEFINIZIONE ED EPIDEMIOLOGIA

A causa dei cambiamenti nella nomenclatura  non è nota l’esatta incidenza 
della BPDCN. Tuttavia è riportata essere di 0,04 casi ogni 100,000 abitanti con 
una maggior prevalenza nel maschio con M:F 5:1. 
Età mediana di 60-70 anni.



Collin M et al 2018



Swiecki M et al 2015



1995 Descritta per la prima volta come leucemia acuta agranulare CD4+ a 
cellule NK ( Bordy JP et al 1995).

1997 Definizione di cellule dendritiche plasmocitoidi blastiche  (Grouard et al 1997).

2008 La WHO la inserisce nel gruppo delle leucemie acute mieloidi (Vardiman et al 
2008). 

2022 La nuova WHO la differenzia dalle leucemie acute mieloidi 
collocandola nel gruppo dei disordini delle neoplasie istiocitarie ( Khoury et 
al 2022

NOMENCLATURA



2022



Nel 90% dei casi si ha un coinvolgimento cutaneo 
entrando quindi in diagnosi differenziale con patologie cutanee 
autoimuni e/o neoplastiche. Ruolo chiave del dermatologo
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Ruolo chiave del patologo 
Diagnosi Differenzale

ANATOMIA PATOLOGICA

Leucemia mieloide acuta 
con espressione aberrante di 
CD4/CD56/CD123

Linfoma/leucemia linfoblastica T e B ( TdT+)

Linfoma T periferico, linfoma extranodale
Nk tipo nasale a localizzazione cutanea

Linfoma B della cute.  



CD303+

BPDCN
CD303+



MORFOLOGIA

Garnache-Ottou F 2019
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RUOLO DELLA CITOFLUORIMETRIA

l Diagnosi e sua conferma. 
l Conferma e quantificazione della contaminazione del liquor SNC.
l Quantificare la presenza di un infiltrato midollare o su sangue periferico.
l Monitoraggio della malattia minima residua.  



Liu YJ et al 2005, Khoury JD et al 
2022

RUOLO DELLA CITOFLUORIMETRIA



RUOLO DELLA CITOFLUORIMETRIA







Garnache-Ottou F et al 2019





Studio retrospettivo 2013
43 pz

Age 68 yr

M/F 31/12

hemoglobin 10 g/dl (6-14)

WBC 5,8x10e3/L (0,55-300)

Platelets 68x10e8/L (1-290)

Lactate dehydrogenase 476 U/L (177-2724) 

Skin lesions
Lymphoadenopaties
Splenomegaly
Hepatomegaly
Extramedullari localizations ( other than skin)
SNC

33 (77%)
24 (56%)
19 (44%)
18(42%)
9 (21%)
16%

AML like-ALL like 60%-35% (26 vs 15) 



CONCLUSIONI
CR 41%.
Pz trattati con regime ALL like 
Presentavano una migliore 
Sopravvivenza. 
I pz sottoposti a trapianto allogenico
In prima remissione presentano 
un vantaggio significativo di OS.
31,3 mesi vs 12 mesi (in Dalle et al 
2010).



PZ 86

Garnache-Ottou F et al 2019

Studio retrospettivo 2019



Garnache-Ottou F et al 2019







IL 3

DT



Studio prospettico in I linea e R/R 47 pz. 
2019

12 mcg/kg giorni 1-5  
ogni 21 giorni 



ORR 72% in I linea di cui il 45% a HSCT.
ORR 67% nei R/R.

2022



EVENTI AVVERSI: 19% dei casi Capillary Leak 
Syndrome



Retrospettivo
In prima linea di trattamento 2022



os

Remission duration 
probably

2022





2023





l Anche nell’era della target therapy non vi è consenso pieno sulla scelta del 
trattamento e quindi i pazienti dovrebbero essere arruolati in trials clinici.

l Nella pratica clinica, fuori dai trials , la scelta risulta difficile tuttavia per i 
pazienti giovani fit può risultare utile o regimi chemioterapici ALL like o 
tagraxofusp in monoterapia  in vista di trapianto allogenico.

l Negli anziani unfit tagraxofusp o HMA+ Venetoclax.
l Il panel consiglia inoltre la profilassi SNC 
l Tuttavia…   



PROSPETTIVE FUTURE

l Standardizzazione e definizione di MRD (attraverso la MCF vs NGS).

l MRD che valuti i diversi compartimenti della malattia (cute, SL, BM e sangue).

l Una MRD standardizzata permetterebbe anche di stabilire l’utilità o meno di HSCT in certi setting di
pazienti come ad esempio pazienti anziani o unfit con multiple co-morbidità.

l Una MRD standardizzata potrebbe inoltre fungere da guida per un approccio terapeutico ottimale sia
in prima linea che nelle forme R/R.



Zanotta S. et al 2024 



E.Pelosi et al, 2023

CD123 COME TARGET



E.Pelosi et al, 2023

CD123 COME TARGET



Zanotta S. et al 2024 



E.Pelosi et al, 2023



CONCLUSIONI

1. La BPDCN è una malattia rara a prognosi infausta che richiede una attenta 
valutazione multidisciplinare per una corretto approccio clinico-diagnostico e 
terapeutico.

2. Negli ultimi anni si è assistito al passaggio da un trattamento chemo-based a 
una target therapy aprendo la possibilità per trattamento chemo-free con 
buone ORR.

Prospettive future
1. Possibili combinazioni dei nuovi anti CD123 con ipometilanti e inibitori di 

BCL2 non solo per BPDCN ma anche per AML CD123+.

2. Necessaria la standardizzazione e la definizione di MRD utile non solo nel 
follow-up ma anche nel decision making ivi compreso il ruolo del HSCT.  



GRAZIE PER L’ATTENZIONE 



Collin M et al 
2018


