
Storia	ed	Obie,vi	
della	REP	

	Giorgina	Specchia	



  Perché L’Ematologia in RETE ? 

		Patologie	Neoplas3che	Eterogenee	

						Leucemie,	Linfomi,	Mielomi………	

															Altre	Condizioni	(M.Rare)		
											(Talassemie,	Piastrinopenie………)	
	

Disciplina	in	con3nua	evoluzione	Tecnologica		
Diagnos3ca	e	Terapeu3ca	(	Fci	innova3vi,	
Trapianto	e	altre	Terapie	cellulari/geniche	
	



24 
23 

21 

13 
12 

12 
13 

21 

22 

31 
32 
33 
34 

9 

13 
12 
11.2 

11.2 
12 

13 

22 

34 

13 
12 
11.2 
11.2 

24 
23 

21 

13 
12 

12 
13 

21 

22 

31 
32 
33 

12 

13 

der(9) 

der(22) o Ph 

5’ABL-3’BCR 

5’BCR-3’ABL 

La LMC dal 1960 ad oggi 

RT-PCR 



Ima4nib		è	stato	il	primo	A:ore	
dal	1998…..	
	



CML	



The target therapy changed the Therapeutic 
Landscape for Patients With Ph+ CML 

Adapted from R. Hehlmann, German CML Study Group. 

aCML IV; bCML IIIA; cCML III.  
IFN-α, interferon-alpha; OS, overall survival; SCT, stem cell transplant. 
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Years After Diagnosis 
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1986-2003, IFN-α 1983-1994, Hydroxyurea 
2002-2008, Imatiniba IFN-α or SCT plus 2nd-line Imatinibb 

1983-1994, Busulfan 

Best available therapy  5-year OS 
Imatiniba 93% 

IFN-α or SCT plus 2nd-line imatinibb  71% 

IFN-α or SCTc 63% 

IFN-α 53% 

Hydroxyurea 46% 
Busulfan 38% 

1970	
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1995-2008, IFN- α or SCTc 



Es4mated	prevalence	of	chronic	myeloid	leukemia	in	
the	United	States	by	calendar	year	

Huang	et	al.,	Cancer,	2012	



OBIETTIVI	di	una	RETE	.…		





OBIETTIVI		GENERALI		DELLA		RETE	

Ø 		Aggregazione	funzionale		ed		integrata	di				
		Unità	Opera3ve	Ematologiche	Pugliesi	in				
		RETE		che	operi	nel	rispeLo		dell’autono-	
		mia	clinica		ed	assistenziale		delle	singole				
		componen3.	
	

Ø 		Ges3one	coordinata	delle	procedure	dia-		
		gnos3che	e		terapeu3che		per	migliorare		
		l’accesso		alle		Unità	Opera3ve		e	pari	op-	
		opportunità	di	diagnosi	e	traLamento.	

2010	



18	Maggio	2012	
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Obie,vi		della	REP	

ü O:enere	 un	 omogeneo	 approccio	 diagnos4co-

prognos4co	e	terapeu4co	tra	i	vari	Centri			

ü Valutare	 l’applicazione	 nella	 pra4ca	 clinica	 delle	 linee	

guida	nazionali	e	internazionali	

ü Pianificare	registri		di	Patologia		

ü Produrre	 Lavori	 scien4fici	di	 ricerca	 clinico	biologica	 in	

real-life	
	



	
…….è	stata	is3tuita	la	Rete	Ematologica	Pugliese	(REP),	con	il	compito	
prioritario	di:	realizzare	uno	scambio	efficace	di	informazioni	e	di	
riferimen4,	tra	Pazien4,	Medici	…………	
Contribuire	alla	pianificazione		delle	Cure	Primarie	nelle	StruLure	
Ospedaliere,	alla	ges4one	delle	condizioni	di	patologia	ematologica,	
alla	presa	in	carico	globale	del	paziente,	con	integrazione	tra	ospedale	
e	livelli	di	assistenza	ges33	sul	territorio;	offrire	e	garan3re	diagnosi	
coeren3,	migliore	accessibilità	alle	cure	per	gli	uten3,	…..	
perseguire	 la	 realizzazione	di	 	un	modello	unico	di	 informa3zzazione	
delle	 aYvità	 con	 l’obieYvo	 di	 integrare	 un	 unico	 “network	 di	
patologia”.		
	
		

2014	



Al	Coordinamento	REP	spe:a	realizzare	gli	Obie,vi		
Strategici	di	Rilevanza	Regionale:		
	
• La	realizzazione	del	Sistema	informa4co	delle	Ematologie	
pugliesi,	al	fine	di	collegare	la	rete	dei	servizi	ematologici	e	di	
creare	un	flusso	informa3vo	che	alimen3	le	aYvità	del	
Registro	Tumori	Puglia	per	il	miglioramento	della	completezza	
e	della	qualità	della	registrazione	dei	Pazien3	Ematologici;	
	
• L’aYvazione	di	un	Registro	Clinico	e	Terapeu4co	delle	
Patologie	Ematologiche	per	la	Valutazione	dell‘efficacia,	
efficienza	ed	outcomes	delle	Strategie	Terapeu3che.	
	



Stru:ura	organizza4va			

1.   Leucemie	Acute	
2.   Sindromi	Mielodisplas4che	
3.   Sindromi	Mieloprolifera4ve	Croniche	
4.   Mieloma	Mul4plo	
5.   Linfomi	
6.   Leucemia	Linfa4ca	Cronica	e	Sindromi	CLL-like	
7.   Trapianto	di	cellule	staminali	
8.   Patologie	ematologiche	non	neoplas4che	
9.   Terapie	di	supporto	in	Ematologia	

	Commissioni	tema4che	per	area	clinica	
Coordinatori	scien4fici	



LabNet Puglia 
Laboratorio	Policlinico,	
Bari	

Laboratorio ASL U.O.C. 
Brindisi 
 

Azienda	Ospedaliera-
Universitaria	OO	RR		
Foggia	

Osp	Vito	Fazzi,	Lecce	

Laboratorio Ospedale  
S. Giovanni Rotondo FG  
 

Osp	Mosca4,	Taranto	

Registro	LMC	
viene	aYvato	in	
Puglia	e	dopo…….	



Sardegna	
		

Piemonte	
	e	Valle	
d’Aosta	

Liguria	
		

Triveneto	
		

Umbria	
		

Puglia	
		Basilicata	

Calabria	

Campania	

Sicilia	
		

18	 REGIONI	 CON	 ALMENO	 IL	
CENTRO	 REFERENTE	 ATTIVO	
PER	L’ARRUOLAMENTO		
1	 REGIONI	 CON	 IL	 CENTRO	
REFERENTE	 IN	 ATTESA	 DI	
APPROVAZIONE	DEL		
COMITATO	ETICO	

Totale	di	

58	Centri	aYvi		

sul	territorio	

Nazionale	

SITUAZIONE	ATTIVAZIONE	CENTRI	GIMEMA	

Marche	
A,vi	

Lazio	
		

Emilia	
Romagna	

		
Toscana	

		 Abruzzo	
A,vo	



SITUAZIONE	ARRUOLAMENTO	REGIONE	PUGLIA		

Bari	Policlinico	–		52	
pazien<	
Bari	Oncologico	–		26	
pazien<	
Lecce	–		34	pazien<	

Brindisi	–		22	pazien<	

San	G.	Rotondo	(FG)	–	
25	pazien<	

Foggia	–		19	pazien<	

Centri	aLvi	
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																							Lo	studio	è	a,vo	per	l’arruolamento	dal	02	Aprile	2015	

Pazien4	Totali	Arruola4	
237	

Taranto	–	34	pazien<	

Trani	–	11	pazien<	

Tricase	(LE)	–	14	pazien<	



SITUAZIONE	ARRUOLAMENTO	PER	CENTRI	
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Pazien4	Totali	Arruola4	
1016	



Obie,vi	
Aumentare	l’a:enzione	verso	le	SMD,	dall’inquadramento	
diagnos3co	alla	definizione	della	prognosi,	fino	all’approccio	
terapeu3co.	
	

Migliorare	l’appropriatezza	diagnos4ca.	
	

Individuare	pazien3	non	ancora	giun3	all’osservazione	del	
medico	(diagnosi	sommerse).	
	

Fornire	informazioni	di	rilevanza	prognos3ca	che	contribuiscano	
a	far	scegliere	le	opzioni	terapeu3che	più	appropriate	per	ogni	
paziente	(tailored	therapy).	

	
	

2011	





Analisi	del	Cario4po	Pazien4	con	
diagnosi	di	MDS	

Normal	Karyotype	[55.6%]							

+	8	isolate	(5.51	%)																																									

Del(5q)isolated	(7.2%)	

-	Y	isolated	(	4.0	%)																									

Others	Karyotypes	(8.9%)		

Del	(5q)+	others				
(	5.6%)	

Normal	Karyotype	=	55.6%;	
Abnormal	Karyotype	=	44.4%	
	
	

Complex	karyotype		
(	13.0%)	

Del7/-7	isolated	(0.8%)	



Orbassano  

Roma 

Bari – REP Latina 

Viterbo 

Perugia  

Ferrara 

Roma   

Cytogene4cs	Hubs	2015	



Casi	Totali	Regione	Puglia	





Nord	

• Orbassano	(TO)	
• Bergamo	-	Papa	
Giovanni	XXIII	

• Milano	-	Niguarda	
• Bologna	-	S.	Orsola	

Centro	 • Roma	-	Tor	Vergata	
• Perugia-Misericordia	

Sud	

• Napoli	-	Federico	II	
• Bari	-	Policlinico	
Universitario	

• Palermo	-	Cervello	
• Nuoro-	San	Francesco	

	

In	fase	di	
a,vazione	

	

Laboratori	(13)	

• Brescia	Spedali	Civili	
• Pavia	San	MaLeo	
• Roma	Sapienza	

LabNet	



NGS PER LA DIAGNOSI DELLE 
NEOPLASIE EMATOLOGIHCE 

PANNELLI DI GENI PATOLOGIA SPECIFICI 

LAM, SMD 

LLC	

Gene	 Mutazione	

TP53	 Point	muta3ons	
Frameshih	

ATM	 Point	muta3ons	

SF3B1	 Point	muta3ons	

NOTCH1	 frameshif	

BIRC3	 Point	muta3ons	

MYD88	 Point	muta3ons	

BCOR	 Point	muta3ons	

POT1	 Point	muta3ons	

NMP 

Gene Mutazione 

JAK2 Point mutations 

CALR In/dels 

MPL Point mutations 

SETB
P1 

Point mutations 

ASXL1 In/dels 
Point mutations 

SRSF2 Point mutations 

………
. 

……. 

LABNET	AML	
LABNET		MDS	
……………	



Ion S5 Next-Generation  
Sequencing System 

SEQUENZIATORI DI  NUOVA GENERAZIONE 

Per	le	Terapie	Personalizzate…..	



 
 
 
 

                                                        
 

Nicola' Cascavilla,' Silvana' Capalbo,' Nicola' Di' Renzo,' Attilio' Guarini,' Patrizio'
Mazza,' 'Angela'Melpignano,'Vincenzo'Pavone,'Giorgina' Specchia,'Giuseppe'

1 

Ruxolitinib;+better+prognostic+impact+in+low!intermediate)1)risk)score.)
Evaluation*of*the*“rete*ematologica*pugliese”*(REP)*in*primary*and*
secondary*myelofibrosis."

Mazza Patrizio*, Specchia Giorgina°, Di Renzo Nicola**, Cascavilla Nicola°°, Tarantini 
Giuseppe***, Capalbo Franca Silvana°°°, Urbano Tiziana*, Albano Francesco°, Reddiconto 
Giovannni**, Falcone Antonietta Pia°°, Santeramo Teresa Maria***, Spinosa Giuseppina°°°, 
Pisconti Salvatore*. 

Leuk and Lymphoma in press 2016 



		Dal	2010	

A	oggi		2016	alcuni	ObieYvi	sono	sta3	realizza3	grazie	
all’impegno	di	tuY	comprese	le	Is3tuzioni	e	le	Aziende	
ma	molto	resta	ancora	da	fare………………….		


