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REL - RETE EMATOLOGICA LOMBARDA

• La REL, istituita nel 2008, è un modello di collaborazione
finalizzato alla realizzazione di percorsi assistenziali integrati 
tra gli specialisti di diverse strutture ospedaliere e la 
medicina territoriale, i medici di medicina generale  

• Può essere considerata un “reparto virtuale”, in cui medici, • Può essere considerata un “reparto virtuale”, in cui medici, 
appartenenti a diverse strutture, possono collaborare al 
processo di diagnosi e cura del paziente 

• Importante componente è la realizzazione di una rete 
informatica di collegamento fra i centri ematologici della 
Lombardia



OBIETTIVI  SPECIFICI  DELLA  REL

• Censimento delle patologie ematologiche, a supporto di 
processi di analisi epidemiologica, di efficacia delle cure e 
dei risultati terapeutici

• Appropriatezza dei percorsi diagnostici-terapeutici, in 
accordo con le linee guida delle principali società scientifiche accordo con le linee guida delle principali società scientifiche 
nazionali ed internazionali

• Pari opportunità di cura attraverso la condivisione di 
protocolli terapeutici e l’integrazione delle competenze 
specialistiche

• Controllo della spesa attraverso la predisposizione del 
sistema per favorire un uso appropriato delle risorse



REL – AREE  TEMATICHE  CLINICHE

• Terapie cellulari

• Leucemia acuta

• Sindrome mielodisplastiche

• Sindromi mieloproliferative croniche• Sindromi mieloproliferative croniche

• Leucemia linfatica cronica

• Linfomi

• Mieloma

• Emostasi, trombosi e piastrinopenia



REL – EMOSTASI, TROMBOSI, PIASTRINOPENIA

• Alterazioni del processo emostatico hanno grande rilevanza 
clinica assistenziale

– Caratterizzate da manifestazioni emorragiche o trombotiche che nella – Caratterizzate da manifestazioni emorragiche o trombotiche che nella 
maggior parte dei casi condizionano significativamente la qualità di 
vita dei pazienti

– Congenite: rare ma con trattamenti in genere ad alto costo

– Acquisite: più frequenti come TAO (~ 200.000 pazienti in Lombardia), 
ITP (~ 120 pazienti/anno in Lombardia) 



REGISTRO PIASTRINOPENIA IMMUNOMEDIATA

• Piastrinopenia immunomediata

– non criteri diagnostici specifici per stabilire una diagnosi di ITP; 
diagnosi di esclusione

– nell’adulto consenso per i corticosteroidi come terapia di prima linea 
e della splenectomia come terapia di seconda linea

– nuove terapie nei casi refrattari: anticorpi monoclonali (Rituximab) e 
agenti simili alla trombopoietina che stimolano la produzione delle 
piastrine da parte del midollo osseo (romiplostim e eltrombopag)

• Aspetti non ancora risolti

– trattamento dei casi con decorso cronico e non responsivi alla terapia 
di prima linea o alla splenectomia

– costo del trattamento in relazione alla disponibilità dei nuovi agenti 
terapeutici (trattamento cronico)



SCOPO  DEL  REGISTRO  ITP

• Studio osservazionale retrospettivo e prospettico

• Creazione di una banca dati a livello regionale di tutti i pazienti 
con ITP

• Provvedimenti diagnostici e terapeutici basati sulla decisione 
autonoma del medico

• Valutazione della corretezza della diagnosi, dell’appropriatezza 
delle terapie adottate e degli effetti collaterali per rendere ottimale 
il percorso diagnostico e terapeutico con vantaggio del paziente e 
per ridurre i costi



OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

1- censimento delle patologie ematologiche

► NON si registrano piastrinopenie:

■ a patogenesi diversa:

- anemia megaloblastica

- aplasia midollare

Cines DB et al, Blood 2009

- aplasia midollare

- mielodisplasie

- microangiopatie

- pooling splenico

■ secondarie a patologia linfoproliferativa cronica

■ secondarie a patologia del connettivo



REGISTRO  DELLE  PIASTRINOPENIE  IMMUNOREGISTRO  DELLE  PIASTRINOPENIE  IMMUNO--MEDIATEMEDIATE

FORME SECONDARIEFORME SECONDARIEFORME PRIMITIVEFORME PRIMITIVE

OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

1- censimento delle patologie ematologiche

■ prevalenza dell’ITP non nota
▪ asintomatica nella maggior parte dei casi

▪ cut-off per diagnosi a lungo non definito

■ associate a: HCV

HIV

H.pylori 

■ farmaco-indotte

■ CVHG



OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

1- censimento delle patologie ematologiche

■ FORME ASSOCIATE A PATOLOGIA INFETTIVA:

HELICOBACTER PYLORII 
- urea breath test

- stool antigen testing

- ruolo patogenetico diretto?

- ruolo della terapia eradicante?

- associazione con forme “lievi” di ITP cronica?





►► POSSIBILITÀ DI ACCEDERE ALLA BIBLIOGRAFIA DI RIFERIMENTOPOSSIBILITÀ DI ACCEDERE ALLA BIBLIOGRAFIA DI RIFERIMENTO



►► POSSIBILITÀ DI ACCEDERE ALLA DOCUMENTAZIONE POSSIBILITÀ DI ACCEDERE ALLA DOCUMENTAZIONE 

NECESSARIA ALL’APPROVAZIONE DEL COMITATO ETICONECESSARIA ALL’APPROVAZIONE DEL COMITATO ETICO



ESTRATTO DEL CONSENSO INFORMATO

• Non sarà richiesto alcun esame non previsto dal normale iter clinico e 
sarà trattato secondo il giudizio del suo medico

• Tutti i dati saranno anonimi e non rintracciabili, se non per il Suo medico 
curante

• I dati personali saranno accessibili esclusivamente a coloro che hanno 
bisogno di conoscerli in relazione alla gestione del Registro bisogno di conoscerli in relazione alla gestione del Registro 

• La decisione di partecipare a questo Registro è  Volontaria e potrà in 
qualsiasi momento far valere  il diritto di ritirare il consenso senza dare 
alcuna spiegazione della decisione che non influenzerà il trattamento 
presente e futuro o il rapporto con i medici ed il personale sanitario che si 
prendono cura di Lei



REGISTRO  PIASTRINOPENIE  IMMUNOMEDIATE:

ORGANIZZAZIONE DELLE PAGINE

■ dati anagrafici

■ questionario sulle forme - non immuno-mediate
- secondarie a patologia “definita”

■ dati diagnostici sulle forme - primitive
- secondarie a agenti infettivi- secondarie a agenti infettivi

farmaci
CVHG

■ diatesi emorragica e trombotica

■ linee di terapia

■ follow-up e recidive

■ complicanze e exitus



REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNO-MEDIATE:

SCHEDA ANAGRAFICA

-- CAMPI NON OBBLIGATORI: SEGNALATICAMPI NON OBBLIGATORI: SEGNALATI

-- CODICE ISTAT:  AUTOMATICO, SELEZIONANDO DALL’ELENCO DEI COMUNICODICE ISTAT:  AUTOMATICO, SELEZIONANDO DALL’ELENCO DEI COMUNI



REGISTRO  PIASTRINOPENIE  IMMUNOMEDIATE:

ORGANIZZAZIONE DELLE PAGINE

■ dati anagrafici

■ questionario sulle forme - non immuno-mediate
- secondarie a patologia “definita”

■ dati diagnostici sulle forme - primitive
- secondarie a agenti infettivi- secondarie a agenti infettivi

farmaci
CVHG

■ diatesi emorragica e trombotica

■ linee di terapia

■ follow-up e recidive

■ complicanze e exitus



OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

2- appropriatezza diagnostico-terapeutica



► prelievo midollare:

▪ a chi?
- pz > 60 aa
- pz in cui si sospetti altra patologia
- pz non responsivo a 1° linea (?)

OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

- appropriatezza diagnostica

▪ cosa? - BOM
- IF 
- citogenetica
- morfologico

VALUTAZIONE IN PREVISIONE VALUTAZIONE IN PREVISIONE 
USO TPOUSO TPO--MIMETICIMIMETICI



OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

appropriatezza diagnostica: ruolo della BOM

■ fibrosi midollare = incremento fibre reticoliniche e collagene

▪ fibre reticoliniche - componente normale dello stroma midollare

- rilevabili nel 73-81% di soggetti sani- rilevabili nel 73-81% di soggetti sani

▪ collagene - meno frequente

- di solito non reversibile

- caratteristico di: 

sindromi mieloproliferative  

metastasi midollari di tumori solidi

Kuter DJ et al. Blood 2009;114:3748-55.



■ analisi retrospettiva: - 40 pazienti con ITP

- non trattati con TPO-mimetici

PRESENZA  E  GRADO  DI  FIBROSI  MIDOLLARE

OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

appropriatezza diagnostica: ruolo della BOM

Mufti G et al. Blood 2006; 108(11):73b. Abs 3982.

12% grado 250% grado 138% grado 0 0% grado 3 o 4

IMPORTANZA  DELLA  VALUTAZIONE  BOM  BASALEIMPORTANZA  DELLA  VALUTAZIONE  BOM  BASALE



OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

- appropriatezza diagnostica



OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

- appropriatezza diagnostica

■ anticorpi anti-piastrine
possono essere positivi nelle piastrinopenie anche non immuni

■ anticorpi anti-fosfolipidi (APLA)
▪ positivi fino al 40% di pazienti con ITP “tipica”
▪ la presenza di APLA non sembra influenzare la risposta alla terapia
▪ esecuzione indicata in presenza di segni clinici▪ esecuzione indicata in presenza di segni clinici

NB: screening per trombofilia da valutare nel contesto della diatesi trombofilica

che sembra associarsi a ITP come tale e all’uso dei TPO-mimetici

■ anticorpi anti-tiroide
▪ 8-14% dei pazienti con ITP sviluppa nel tempo ipertiroidismo
▪ piastrinopenia può associarsi a 

ipertiroidismo: per ridotta emivita
ipotiroidismo: per ridotta produzione

�risoluzione con ripristino eutiroidismo



■ sopravvivenza piastrinica: 

in previsione di splenectomia

OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

- appropriatezza diagnostica

in previsione di splenectomia

il 90% dei pazienti in cui è documentata 

una captazione splenica risponde alla 

splenectomia



REGISTRO  PIASTRINOPENIE  IMMUNOMEDIATE:

ORGANIZZAZIONE DELLE PAGINE

■ dati anagrafici

■ questionario sulle forme - non immuno-mediate
- secondarie a patologia “definita”

■ dati diagnostici sulle forme - primitive
- secondarie a agenti infettivi- secondarie a agenti infettivi

farmaci
CVHG

■ diatesi emorragica e trombotica

■ linee di terapia

■ follow-up e recidive

■ complicanze e exitus



REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNO-MEDIATE:

DIATESI EMORRAGICA



REGISTRO  PIASTRINOPENIE  IMMUNOMEDIATE:

ORGANIZZAZIONE DELLE PAGINE

■ dati anagrafici

■ questionario sulle forme - non immuno-mediate
- secondarie a patologia “definita”

■ dati diagnostici sulle forme - primitive
- secondarie a agenti infettivi- secondarie a agenti infettivi

farmaci
CVHG

■ diatesi emorragica e trombotica

■ linee di terapia

■ follow-up e recidive

■ complicanze e exitus



OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

- appropriatezza terapeutica



REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNO-MEDIATE:

LINEE DI TERAPIA



REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNO-MEDIATE:

LINEE DI TERAPIA



REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNO-MEDIATE:

LINEE DI TERAPIA



REGISTRO  PIASTRINOPENIE  IMMUNOMEDIATE:

ORGANIZZAZIONE DELLE PAGINE

■ dati anagrafici

■ questionario sulle forme - non immuno-mediate
- secondarie a patologia “definita”

■ dati diagnostici sulle forme - primitive
- secondarie a agenti infettivi- secondarie a agenti infettivi

farmaci
CVHG

■ diatesi emorragica e trombotica

■ linee di terapia

■ follow-up e recidive

■ complicanze e exitus



REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNO-MEDIATE:

RECIDIVE  E  FOLLOW UP



REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNO-MEDIATE:

COMPLICANZE E EXITUS



OBIETTIVI DEL REGISTRO PIASTRINOPENIE IMMUNI:

3- condivisione di protocolli terapeutici 

e integrazione delle competenze specialistiche

► il registro può costituire un data base condiviso sulla base del 

quale approntare studi osservazionali:

Es: risposta alla splenectomiaEs: risposta alla splenectomia

Es: risposta alla terapia eradicante per H.pylorii

Es: prevalenza delle positività auto-anticorpali ed eventuale loro impatto 

sulla storia naturale della malattia e sulla sua risposta alla terapia

Es: prevalenza degli eventi trombotici



REGISTRO PIASTRINOPENIA IMMUNOMEDIATA

• Inizio arruolamento dei pazienti: 2010

Luglio 2011 Marzo 2012

Centri registrati 14 25

Pazienti arruolati 50 157

Centri con arruolamento 3 8


