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Introdugao: A LLA Phi+ constitui perto de um terco das LLA do adulto, e o seu prognostico mudou
radicalmente com a associacdo de inibidores de tirosinacinase (TKI) ao regime terapéutico de 12
linha.

Objectivo: reviséo retrospetiva multicéntrica das LLA Phi+, com t(9;22) / BCR-ABL1 identificada por
analise de cariotipo, FISH ou outras técnicas moleculares, tratadas em 5 centros portugueses ao
longo de 10 anos (Jan/2008 a Dez/2017) em adultos.

Material e métodos: foram avaliadas as caracteristicas clinicas e os factores prognésticos em 129
doentes avaliaveis, com idade mediana de 52 anos(a) (18-82, 42% com =55a). Foram analisadas as
sobrevivéncias global (SG) e livre de doenca (SLD), que foram correlacionadas com a idade, o n® de
leucocitos, o tipo de transcrito, o regime terapéutico e alo-transplante.

Resultados: ao diagnodstico, 32% dos doentes apresentavam =30000 leuctcitos/ul, e 9.4%
infiltracdo do SNC efou testicular. A terapéutica de 12 linha consistiu em hyperCVAD em 55% dos
casos, em regimes de inspiracdo pediatrica em 31.5%, e em regimes de intensidade reduzida nos
restantes 13.4%. Todos receberam um inibidor de tirosinacinase (TKI), que fol imatinib em primeira
linha em 88%. Foram submetidos a transplante alogénico 41%. A taxa de RC hematologica foi 92%
e a de RC molecular 66%. Documentou-se recaida em 41.6% dos casos. Com um follow up
mediano de 26 meses, a SG aos 2a fol de 65% e a SLD de 54%. De 56 mortes verificadas, 41%
ocorreram no 1° ano de fratamento e 52% em RC. A maioria (75%) das mortes por progresséao de
doenca ocorreram em doentes de = 55a.

Conclusoées: confirma-se nesta grande série que a maioria dos doentes com LLA Phi atinge a RC, e
que 2/3 estdo vivos aos 2 anos. Para estes resultados tera contribuido a juncédo de TKI a
quimioterapia. A taxa de mortalidade toxica & extremamente elevada, o que nos leva a questionar o
beneficio de esquemas terapéuticos tdo intensivos. Por outro lado, a ndo menosprezavel taxa de
recaida, demonstra a necessidade de optimizacdo da terapéutica pos-remissao. Esta revisao
constitui uma excelente base para um estudo prospectivo conjunto multicéntrico.
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