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Gelişiyor?



• Çocukluk T-ALL’lerinin %10-13’ü

• Erişkin ALL’Lerin %5-10’u

• CD1a-, CD8-, CD5- (dim), CD7+

• ≥1 kök hücre / miyeloid antijen + 

(CD34, CD117, HLA-DR, CD13, CD33, CD11b, CD65)

• Prognoz oldukça kötü, CR: %90-95, 

1/3 vakada nüks, 10 yıllık OS: %19

• İndüksiyon tedavisi ile MRD (-)’liği diğer                            

T-ALL’lerden daha fazla, ancak prognostik değil
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- %88 CR/CRp

- Medyan takip süresi 55 ay

- 8 yıllık EFS: %48, OS: %52

- Tedavi rejimlerinin sonuçları benzer
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- CR/CRp
- ETP-ALL: %73, diğerlerinde: %91 (p=0,03)

- Medyan EFS 
- ETP-ALL: 14 ay, OS: %52

- Medyan OS
- ETP-ALL: 20 ay
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• Allo nakil etkin bir tedavi seçeneği olabilir
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• IL-7 reseptör mutasyonu ETP-ALL’yi tetikliyor

• Bu hücre dizilerinde STAT4 fosforilasyonu var 

– ruksolitinib bu hücre dizisinin proliferasyonunu inhibe ediyor
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• >%60 vakada IL7R, RAS (NRAS, KRAS, FLT3), JAK/STAT (JAK1, JAK3, 

SH2B3) mutasyonları var

• ETP-ALL’de anormal JAK/STAT aktivasyonu 

• IL-7 ile STAT5 hiperaktivasyonu

• Ksenogref 6 fare modelinde ruksolitinib ile yanıt alınmış 

(JAK mutasyonundan bağımsız yanıt)
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• Yüksek düzeyde BCL-2 ekspresyonu

• Venetoklaks ETP-ALL hücre dizisinde apoptozu indükler 
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• 71 yaş kadın hasta, yüksek BCL-2 ekspresyonu

• Faz Ib çalışma başladı



Özet

• ETP-ALL’de prognoz oldukça kötü

• Uygun hastalarda allo-nakil yapılmalı

• Nelarabin eklenmesi muhtemelen ek katkı sağlamıyor

• Ruksolitinib ve venetoklaks ile başarılı sonuçlar

• Desitabin ± DLI etkili olabilir

18



19


