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Yıl 2009…
yeni bir subtip tanımlandı…



Farklı yöntemler kullandılar…

PAM: Prediction analysis of 
microarray,110 prob set

HC: Hiearchiacal
clustering,250 prob set

Boer J,Haematologica 2015

SONUÇ: artmış sitokin reseptör ve tirozin
kinaz sinyali ile karakterize bir subtip



Ph like ALL



TASİAN S,Blood 2017

Ph like ALL



DSÖ 2016 REVİZYONU

Arber D, Blood 2016



Diğer subtiplere göre kötü sağkalım

Roberts K,JCO 2017



Kötü sağkalım oranları!!



Sık mı görülüyor?



Kimlerde daha sık görülür?

• Hispanic populasyon

• Erkeklerde daha sık

• GATA3 mutasyon daha sık

• Down sendromu olanlarda daha sık

• Daha yüksek lökosit sayısı??



CRLF2 oldukça sık!!

Jain N,Blood 2017

Daha yaşlı,yüksek WBC
Hispanic



CRLF2 mutasyonu olanlarda remisyon
süresi ve sağkalım kısa!!

Jain N,Blood 2017 



IKZF,CRLF2 ve JAK mutasyonları
sık ve birarada!!!

Herold T,JCO 2017



PROGNOZ

Roberts K,JCO 2017
Herold T,Haematologica 2017
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-St.Jude yaklaşımı-

Tasian ,Blood 2017

8 veya 15 gen araştırmasıLDA coefficient >0.5 olanlar

P2RY8?
IGH?

Archer dx FusionPlex panel





Alman yaklaşımı

1-CRLF2 ekspresyon analizi

2-ABL and Janus Activated Kinase (JAK) yolağını aktive
eden ve ABL1, ABL2, CSF1R, PDGFRB and JAK gibi
genleri içereren füzyonların FISH analizi

3-ABL ve JAK füzyon partnerlerinin identifikasyonu için
füzyon spesifik RT-PCR

Fasan A,Blood 2015



TEDAVİ



GMALL/Pediatrik rejim
-MRH fazla-



Pediatrik rejim vs Erişkin rejim

Jain N,Blood 2017



Total Therapy XV/St.Jude
-MRH (+)liği daha sık-



Total Therapy XV/St.Jude
-MRH bazlı yaklaşım olmalı!!-

Roberts K,JCO 2014
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ALLOJENEİK HEMATOPOİETİK 
KÖK HÜCRE NAKLİ GEREKLİ Mİ?

• MRH(+)AHKHN endike…

• MRH(+) immunoterapiMRH(-)???

• MRH(-)APKHN endike mi??

hangi mutasyon var fark eder mi??

• Pediatrik bazlı tedavi almamış hastalarda MRH statusundan bağımsız
AHKHN yapılmalı mı??

• Nakil sonrası idame gerekli mi???



TASİAN S,Blood 2017

Hedefe yönelik tedaviler..



Roberts K,Blood Adv 2017

Hedefe yönelik tedaviler..
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Tasian ,Blood 2017





Tanasi, Blood 2019

Ortanca 2.5 ayda
%78 MRH negatifliği

9 hasta APKHN
5 Relaps hastanın hepsi TR,2’si MRH (-)



Tanasi, Blood 2019



Tanasi, Blood 2019

3 yıl EFS %55 3 yıl GS %77





Kotb A,Exp Hematol 2018



SONUÇ OLARAK…

• Ph like ALL  artmış sitokin reseptör ve tirozin kinaz sinyali ,ABL 
veya JAK STAT yolağını kullanmasıyla karakterize bir subtiptir.

• IKZF, CRLF2, JAK mutasyonları sıktır. 

• Kötü prognostiktir.

• MRH bazlı yaklaşım ve erken APKHN planlanması önemlidir!!!

• Hedefe yönelik tedaviler:ruksolitinib,dasatinib..


