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• Dal 1999 comparsa di dermatite
alle ascelle e poi diffusa su tutto
l'ambito cutaneo interpretata come
Dermatite atopica con lesioni a
tipo prurigo e nummulari escoriate:
alle mani e ai piedi quadro xerotico
ipercherastosico.
• In precedenza, eseguito ciclo con

ciclosporina per os a 3 mg /kg a
scalare per 2 mesi + terapia topica
con scarso beneficio.

Donna di 38 aa, caucasica, di origine sarda
Prima visita dermatologica Marzo 2018



• Anamnesi patologica remota muta

• In terapia con estroprogestinico a scopo anticoncezionale

• Esami ematochimici nella norma salvo IgE totali di 250 UI con Rast per 
alimenti negativo.

Prima visita dermatologica Marzo 2018



Prima visita dermatologica Marzo 2018



Biopsia 1 (lug 2018)
Chiazza, dorso
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Biopsia 2 (set 2018)
Placca cuoio capelluto
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• Ecografia linfonodale: non linfonodi di aspetto patologico, diffusi linfonodi con caratteristiche reattive con diametro 
massimo 13 mm

• TC total body: linfonodi centrimetrici di aspetto reattivo a livello del collo, ascellari (diametro massimo 18x15 mm), 
inguinali (massimo 15 mm). Nella loggia timica presenza di tessuto solido di 28X17 mm (residuo timico?)

• Emocromo: GB 10.160/mmc (Neutrofili 7070/mmc, Linfociti 1890/mmc, Eosinofili 570/mmc), Hb 12.8 g/dL, PLT 
328.000/mmc

• Citofluorimetria su sangue periferico: CD3+CD4+ 60%, CD3+CD8+16%, CD7-18%, CD26-17%, CD4/CD8 3.7

• Valutazione midollare con esame istologico e ricerca clonalità TCR su sangue midollare: negativa

• PET: linfonodi di dimensioni aumentate con debole captazione aspecifica (SUV max 2.7)

Staging 



Staging 

T2NxM0B1

Stadio IIA

Olsen E. et al. , Blood 2007



Terapia di I linea Ottobre 2018

à Gemcitabina 1000 mg/mq (schedula G1-G8-G15 ogni 28) per 8 cicli

Complicata da ascesso perineale, associato febbre, e trattato chirurgicamente e con terapia antibiotica

v Early Stage (II a)

ü Paziente giovane (38 aa)
ü Possibilità  di prospettiva 

trapiantologica
ü Malattia estesa e lunga storia
ü Caratteristiche istologiche di 

«aggressività»



Rivalutazione post Gemcitabina Maggio 2019

Esiti discromici diffusi con un'unica placca di circa 1 cm a livello laterale del
collo e desquamazione psoriasiforme ragadiforme palmo-plantare.



Terapia di consolidamento Giugno - Settembre 2019

àMethotrexate sottocute per lesioni residue
quadro cutaneo stabile in lieve miglioramento, sul tronco a sinistra piccole 

placche e lesione cuoio capelluto in regione temporale destra.

Per giovane età e malattia aggressiva à indicazione a trapianto, 
No fratriaà attivata ricerca MUD + tipizzati cugini à cugina aploidentica 

àTotal Skin Electron Beam Irradiation (TSEB): bridge to transplant
III sedute da 10.8 Gy (32.4 Gy totali)



Rivalutazione post TSEB Settembre 2019

Remissione quasi completa del quadro linfoproliferativo della cute, con
pigmentazione brunastra in assenza di erosioni, persiste ipercheratosi
psoriasiformi palmoplantare



Valutazioni pre-trapianto Ottobre 2019

TC total body: Linfonodi ascellari di 
dimensioni aumentate: 2.9 cm sn, 1.9 
cm a dx. Invariato tessuto solido in 
loggia timica. Non linfadenopatie in 
loggia mediastinica. 

à Linfoadenectomia con esame istologico



Linfonodo (nov 2019)



Linfonodo (nov 2019)
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Terapia II linea Novembre 2019

à Brentuximab Vedotin 1.8 mg/Kg ogni 21 giorni
5 cicli

Iniziale miglioramento obiettivo delle linfoadenopatie, tuttavia 
comparsa di nuove lesioni papillomatose perianali (Micosi Fungoide o 

Condilomi HPV+?)

à Biopsia lesioni



Biopsia 3 (gen 2020)
Lesione perineale
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Terapia III linea Marzo 2020

TC torace: Linfonodi ingranditi in sede 
paratracheale e sottocarenale.
PET total body: linfoadenomegalie 
modestamente captanti in sede 
mediastinica (SUV max 4.7)

à II CHOEP,  per comparsa nuove linfoadenopatie e lesioni nuove da 
malattia in corso di BV 

Miglioramento clinico lesioni cutanee e linfonodi palpabili àVGPR



Trapianto aploidentico Aprile 2020

HCT-CI Sorror: 0     DRI: int EBMT score: 4
Familiare aploidentico, D/R: F/F, 0pos/Apos, CMV IgG neg/pos

Condizionamento: Thiotepa+Ciclofosfamide+Fludarabina+ TBI200
Profilassi GVHD: ATG 2,5 mg/Kg, CTX-PT, ciclosporina, micofenolato

Complicanze:
à Enterite da Adenovirus (Cidofovir), evoluta in GVHD intestinale (PDN 2 

mg/kg)

à Difficoltà alla deambulazione post allettamento e ipostenia AAII



Rivalutazioni post trapianto

• Valutazioni midollari +30, +60 e + 100: chimerismo 100% donatore su 
cellule CD3+ periferiche e sangue midollare in toto
• TC total body + 100: Non linfoadenopatie di aspetto patologico; 

qualche linfonodo infracentimetrico in regione ascellare bilaterale 

à Settembre 2020 
(+ 5 mesi): 
comparsa nuove 
lesioni 

RECIDIVA



Terapia post trapianto Ottobre 2020

à Ridotto steroide e ciclosporina rapidamente (+ 6 mesi)
à TSEB 12 sedute (12 Gy à 44.4 Gy totali)

àNovembre 2020 
(+ 7 mesi): 
eritema e 
desquamazione 
diffusa 

àbiopsia cute 
(RT? malattia? 
GVHD?)





àSteroide PDN 1 mg/Kg
àRuxolitinib 5 mg BID, incrementato a 10 mg BID

Follow up post trapianto Novembre 20 – Marzo 21

àMarzo 2021 (+ 11 
mesi): nuove lesioni

àPerdita del 
chimerismo (78% 
donor su CD3+ 
periferiche)

àbiopsia cute 
(malattia? GVHD?)



Biopsia 4 (mar 2021)
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In corso di trattamento,
comparsa di rash
eritematoso agli arti e al
tronco
àvisita dermatologica: rash
pomfoide verosimilmente da
farmaco, risolto con cetirizina
1 cp la sera per 10 gg.

Terapia post trapianto Maggio 2021

à Sospende steroide e Ruxolitinib 
àRiprende Brentuximab Vedotin 1,8 mg/Kg ogni 21 giorni, previo TC 

total body (linfoadenopatie infracentimetriche di aspetto reattivo)
(5 ciclià 10 cicli tot)



Terapia post trapianto Agosto 2021

à Inizia Peginterferone alfa-2a per PR, ma ripresa chimerismo
donatore (95% donor su CD3+ periferiche)

àUltimo controllo:
quadro di VGPR sul
corpo con persistenza di
unica lesione a livello
periorbitario e rare
sporadiche lesioni agli
arti



Conclusione 1

Importanza interazione tra clinico e 
anatomopatologo nella fase diagnostica



















Caso clinico

• F, 74 anni; 

• in anamnesi: angioplastica coronarica nel 2019 in elezione; appendicectomia

• paziente con diagnosi clinica di psoriasi eritrodermica

• in trattamento con Infliximab, con buona risposta dopo i primi due mesi 

• da maggio 2021: ripresa della manifestazione eritrodermica; picchi di iperpiressia 

fino a 39-40 °C che risolvono con assunzione di tachipirina; disponibili foto cliniche, 

effettuata biopsia cutanea

• assenza di sintomatologia sistemica 











CD3 CD7

CD4 CD8

Restante fenotipo: CD2+/-, CD5+, CD30- (<1%), PD-1-. Ki67/Mib1: 10% circa



Determinazione riarrangiamento TCR-gamma

• Riarrangiamento monoclonale, con analogo clone nel sangue periferico

Valutazione sangue periferico

• Emocromo: Hb 10.9, PLT 567.000, GB 17.170 (N 12.220, Ly 2.890, Mo 1030, E 690, 

• Immunofenotipo: CD3+CD4+CD7-CD26-CD30- 43%

Stadiazione

• Piccole adenopatie palpabili

• In corso TC e BOM

Diagnosi

Neoplasia dei linfociti T maturi, compatibile con sindrome di Sezary











Valutazione predittiva del CD30



Valutazione diagnostica del CD30: 
clinica + fenotipo

Lesioni papulo-nodulari recidivanti 
in pz affetta da MF

CD30

BetaF1 TCR-δ



Multidisciplinarietà nelle scelte 
terapeutiche e di gestione di casi 

complessi

Conclusione 2


