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Sindrome de Sézary. Tratamiento

Sézary syndrome. Treatment

Barbara Alonso', Mariana Arias' y Alejandra Abeldafo?

RESUMEN

El sindrome de Sézary (SS) es una variante leucémica del linfoma
cutdneo de células T con mal prondstico, que requiere un abordaje
multidisciplinario. El tratamiento es paliativo, ya que no se conoce
la curacion para esta enfermedad. El objetivo terapéutico es reducir
al minimo las recurrencias y preservar la calidad de vida y la supervi-
vencia global. Si bien se cuenta con numerosas opciones, las terapias

ABSTRACT

Sézary syndrome (SS) is a leukemic cutaneous T-cell lymphoma with
poor prognosis that requires a multidisciplinary approach. Treatment
is palliative, because there is no cure for SS. The aim of treatment is
minimizing disease recurrence, preservation of quality of life and overall
survival. There are many options, but immunomodulatory therapies are
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Existen escasos estudios controlados que avalan
las decisiones terapéuticas para el SS, por lo que en
reiteradas oportunidades el tratamiento depende de
su asequibilidad y de la experiencia de los profesio-
nales tratantes'. Por tal motivo, la European Organi-
sation for Research and Treatment of Cancer (EORTC)
establecié recientemente un consenso de recomen-
daciones para el tratamiento de la micosis fungoi-
de y del SS, en el que tuvo en cuenta la evidencia
cientifica publicada y la opinién de expertos de
multiples paises europeos, para lograr una adecuada
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inmunomoduladoras son las de eleccion. La quimioterapia se reserva
para los casos refractarios o ante la progresién de la enfermedad.
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tried first. Chemotherapy is reserved for refractory or progressive disease.
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decision terapéutica en la préctica clinica. También
se encuentra una gufa clinico-prictica de la Natio-
nal Comprehensive Cancer Network (NCCN) para
el tratamiento de los linfomas cutdneos de células T
(LCCT). En 2011, Olsen et 4l. publicaron una re-
visién acerca de la inmunopatogenia, el tratamiento
y las recomendaciones terapéuticas del United States
Cutaneous Lymphoma Consortium (USCLC) (Tablas
1y2).Enelafio 2019 se publicé la actualizacién del
consenso de linfomas cutdneos de la Sociedad Argen-
tina de Dermatologfa'™.
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Fotoféresis extracorpdrea

INF-o

Bexaroteno

Bajas dosis de metotrexato (< 100 mg/semana)

Tratamiento combinado

Tratamiento dirigido a la piel + sistémico:

- INF-o. + PUVA 0 mostaza nitrogenada tpica

- metotrexato (dosis bajas) + mostaza nitrogenada tdpica

- bexaroteno + PUVA

- inmunomoduladores (fotoféresis extracorpérea, INF-r, bexarote-
no solos o combinados) + electron beam corporal total (TSEB)

Tratamientos sistémico + sistémico

- INF-a. + bexaroteno

- fotoféresis extracorpdrea + otra terapia inmunomoduladora
(bexaroteno, INF-c, INF-y, metotrexato (dosis bajas), solos o com-
binados)

- metotrexato (dosis bajas) + INF-ot

TABLA 1: Tratamiento de primera linea del sindrome de Sézary recomendado
por Olsen et dF.

Alemtuzumab

Clorambucilo + glucocorticoide

Doxorrubicina liposomal

Inhibidores de la histona-desacetilasa (iHDAC)
Gemcitabina

Altas dosis de metotrexato (> 100 mg/semana)
Fludarabina +/- ciclofosfamida
Mecloretamina

Trasplante alogénico

Ensayos clinicos

TABLA 2: Tratamiento de segunda linea del sindrome de Sézary recomenda-
do por Olsen et dP.

El SS requiere un manejo multidisciplinario con-
formado por especialistas en dermatologia, dermato-
patologia, oncohematologfa y radioterapia’.

El principal objetivo de la terapéutica es mejorar
la sintomatologia, lograr remisiones prolongadas y op-
timizar la calidad de vida, ya que los tratamientos no
tienen fines curativos">”.

Como se trata de la expresién leucémica de un
LCCT eritrodérmico, se prefiere el tratamiento sis-
témico desde el principio®!’. Se recomienda el trata-
miento combinado, en lo posible un inmunomodula-
dor asociado a uno dirigido a la piel, ya que suele tener
mds eficacia que la monoterapia. La eleccidn terapéuti-
ca depende del estadio, la sintomatologia, las comorbi-

lidades y la asequibilidad a los tratamientos®”°.
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La NCCN agregé a los tratamientos de primera li-
nea los inhibidores de la histona desacetilasa iHDAC),
que pueden usarse como monoterapia o combinados®.

El tratamiento es crénico. Se debe mantener la tera-
pia instaurada ante una buena evolucién para optimizar
su duracién. En caso de recidiva, se sugiere reiniciar la
misma terapéutica, ya que suele obtenerse una respuesta
favorable. Ante una respuesta parcial, evaluar el cambio
de terapia dentro de las opciones de primera linea antes
de instaurar un tratamiento de enfermedad refractaria.
En caso de tratarse de una enfermedad resistente a los
tratamientos de primera linea o de progresién de la en-
fermedad, se tienen en cuenta las opciones de segunda
linea de Olsen ez d/>

La EORTC coincide en gran parte con las recomen-
daciones de los dos trabajos mencionados, pero difiere
en considerar el clorambucilo asociado a los glucocorti-
coides entre los tratamientos de primera linea'.

A continuacién, se detallan las opciones terapéuti-
cas propuestas.

TRATAMIENTOS DIRIGIDOS A LA PIEL
Glucocorticoides topicos

Los glucocorticoides tdpicos y sistémicos resultan
pilares en el tratamiento del SS, por su efecto antiinfla-
matorio y apoptético de los linfocitos tumorales, aun-
que se asocian a un empeoramiento si se los suspende®.

Fototerapia
Es efectiva en combinacién con el tratamiento sis-
témico. Provoca dafio al ADN, apoptosis de las células
tumorales y disminucién de las células de Langerhans
y de la secrecién de citoquinas de los queratinocitos™!!.
UVB de banda angosta (311 y 312 nm): la fre-
cuencia estdndar en la fase de induccién y consolidacién
es trisemanal (separadas por = 24 horas), aunque por los
costos y las dificultades en el traslado puede considerarse
bisemanal, con un tiempo de respuesta mds lento'".
Puvaterapia (320-400 nm): consiste en la ingesta
de 8-metoxipsoraleno (0,6 mg/kg) o metoxaleno 0,5
mg/kg, antes de la exposicién a la radiacién UVA, de for-
ma trisemanal, separadas por > 48 horas. No hay estudios
en LCCT sobre la frecuencia de induccién. La fase de
mantenimiento debe durar por lo menos 3 meses'".
Puede combinarse con retinoides o interferén alfa
(INF-a) para optimizar la respuesta terapéutica’.

Electron-beam corporal total (TSEB)

Es una opcién terapéutica segura y efectiva en el
SS'. Los linfocitos T (LT) tumorales suelen responder a
dosis bajas de radioterapia, que provoca su apoptosis®°.
La dosis total estdndar es generalmente de 30-36 Gy en
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8-10 semanas, que suele dar altas tasas de remisién'.

También se describen dosis menores (10-12 Gy), que
permiten mejor tolerancia y la posibilidad de retrata-
miento, a pesar de una menor duracién de la respues-
ta*. Introcaso ez 4. demostraron, en 4 pacientes con SS
tratados con TSEB, la resolucién total de las manifes-
taciones cutdneas y la disminucidn de la carga tumoral
en la sangre'?. No obstante, su uso como monoterapia
presenta recidivas frecuentes, por lo que se aconseja

combinarla con otras terapéuticas®'.

TRATAMIENTOS SISTEMICOS
FFotoféresis extracorpodrea

Es una terapia inmunomoduladora, considerada
uno de los tratamientos iniciales de eleccién en el SS,
aprobada por la FDA en 19881314 Sj bien su eficacia
se comprobé en mdltiples trabajos cientificos, como
se trata de una entidad infrecuente no existen estudios
prospectivos o ensayos clinicos aleatorizados con gru-
pos control'. La gufa europea la considera un trata-
miento de primera linea en el SS y la micosis fungoide
eritrodérmica. La fotoféresis extracorpdrea se cred para
tratar el LCCT, aunque luego se analizd su uso en otras
entidades (enfermedad de injerto contra huésped, lue-
go del trasplante alogénico de células madre, esclerosis
sistémica, rechazo en el trasplante de rganos sélidos,
enfermedad de Crohn, dermatitis at6pica, etc.)®.

El tratamiento consiste en la leucoféresis extracor-
pérea, la irradiacién de los leucocitos con rayos UVA
en presencia de 8-metoxipsoraleno y la reinyeccién al
paciente. La fotoféresis provoca dafio al ADN, lo que
conduce a la apoptosis de glébulos blancos, en parti-
cular células NK y LT, que son fagocitados por células
presentadoras de antigenos, con la consecuente acti-
vacién del sistema inmunitario; se restaura la relacién
Th1/Th2, sin provocar inmunosupresion'>'.

La guia europea de fotoféresis extracorpdrea reco-
mienda un ciclo (2 dias consecutivos) cada 2 semanas
los primeros 3 meses de tratamiento, luego continuar
con un ciclo cada 3 a 4 semanas'. El consenso de foto-
féresis extracorpdrea del Reino Unido y otros autores,
como Zic et dl., sugieren iniciar con 2 dias consecuti-
vos cada 4 semanas y, en caso de empeoramiento, a los
3 meses de comenzado el tratamiento puede adminis-
trarse cada 2 semanas'“". Se interpreta como buena
respuesta una mejoria mayor del 50% en los siguientes
pardmetros: disminucién de las escalas de evaluacién
cutdnea, del conteo de células de Sézary, de CD4* o del
clon maligno en la sangre periférica'®.

Se consideran predictores de buena respuesta: leu-
cocitos < 20.000/microL, células de Sézary entre 10%
y 20%, menos de 2 anos del diagnéstico de SS, sin

grandes adenopatias, ausencia de compromiso visceral,
no haber recibido quimioterapia previa y sin aumento
de células NK o de CD8%.

La respuesta se evaltia cada 3 meses y debe mante-
nerse por lo menos durante 6 meses para considerarlo
ineficaz'®'*. Una vez lograda su mdxima mejorfa, se
debe realizar el descenso progresivo a un ciclo cada 4
a 8 semanas de mantenimiento, por lo menos por mds
de 2 afios'. Molgo ez 4l. sugieren un ciclo cada 6 meses
0 un aflo como mantenimiento’.

En cuanto a las combinaciones, se aconseja esperar
a los 3 meses de monoterapia con fotoféresis extracor-
pérea para agregar una terapia coadyuvante: INF, reti-
noides o tépicos”"?.

Presenta un buen perfil de seguridad, con una
respuesta favorable en un 60% de los pacientes'. Los
efectos adversos son infrecuentes y no suelen ser gra-
ves; se mencionan: hipotension leve, pirexia posterior
a la reinfusién de leucocitos, cefalea, fatiga y empeora-

miento transitorio del prurito.”!>!

Interferon alfa (INF-a)

Las opciones son INF-a,, o INF-a, los que di-
fieren en un solo aminodcido en posicién 23, que no
afecta la unién al receptor y poseen el mismo mecanis-
mo de accién. La dosis puede variar entre 3 y 18 millo-
nes de unidades por via subcutdnea de forma trisema-
nal o diaria. En caso de que a los 6 meses no se observe
una respuesta objetiva, debe aumentarse la dosis y, si
ya se trata de la mdxima tolerada por el paciente, se
recomienda agregar o rotar a otra terapéutica'®.

Una vez obtenida la respuesta completa, se indica
mantener la dosis de INF-au por 3 meses mds y luego
descender de forma lenta la dosis o la frecuencia du-
rante 6-12 meses'®.

Las tasas de respuestas globales varfan ampliamen-
te (rango de 0% a 80%)'°. En un estudio de cohorte
de 51 pacientes con micosis fungoide/SS tratados con
INF-a, 11 de ellos correspondian a SS, de los cuales
el 25% presentaron una buena respuesta y 16,5% una
respuesta completa, con una dosis media de 2,7 mi-
llones Ul/dia'. Papa et dl. comprobaron la eficacia del
INF-o., utilizado como monoterapia en los LCCT, en
un estudio prospectivo de cohorte de 43 pacientes. No
obstante, solo mencionan una respuesta relativa en 2
de 6 (33%) pacientes con SS del grupo que habia reci-
bido otros tratamientos previos, sin enunciar los resul-
tados de aquellos que nunca fueron tratados®.

Los efectos secundarios son dependientes de la do-
sis. Se describen sintomas seudogripales, aumento de
transaminasas, leucopenia y plaquetopenia, depresion,
arritmias cardfacas y disfuncién tiroidea?.
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Existen publicaciones sobre el uso combinado de
INFy fotoféresis extracorpdrea, con excelente respues-
ta global’.

El uso combinado de INF y retinoides estd indi-
cado cuando cualquiera de las dos terapéuticas por
separado fall, o bien cuando no se dispone de INF
+ PUVAL

Estd demostrada la seguridad y eficacia del uso
combinado de INF-a y puvaterapia'. El primer estu-
dio de esta combinacién se realizé6 en 1990. Fue un
ensayo en fase I que evidenci6 una respuesta completa
en 12 de 15 pacientes con LCCT, de los cuales uno
presentaba SS y que reflejé una répida respuesta'.

Bexaroteno

Es un agonista sintético de los retinoides que acttia
sobre el receptor RXR, lo que conduce a la inhibicién de
la proliferacién tumoral y a la induccién de la apoprosis
de las células de Sézary, con disminucién de las citoqui-
nas Th2*8. Se utiliza en dosis de 300 mg/m?/dia por via
oral, que se puede aumentar o disminuir segin la res-
puesta clinica y los efectos adversos, sin superar los 650
mg/m?/dia®. Las tasas de respuesta son muy variables,
con un rango de respuesta objetiva (completa + parcial)
entre 0% y 100%?°. En un ensayo multicéntrico de 26
centros, se trataron 94 pacientes en estadio avanzado del
LCCT, de los cuales 17 correspondian a SS; la respuesta
objetiva fue del 24% (4 de 17 pacientes) y ninguno de
ellos present6 una respuesta completa?'.

Los efectos adversos mds frecuentes son la hipertri-
gliceridemia y el hipotiroidismo central, por lo que se
recomienda el inicio, previo o concomitante, del trata-
miento para la dislipidemia mds hormonas tiroideas’.
Panchal y Scarisbrick sugieren: el inicio de fenofibratos
una semana antes de comenzar con el retinoide y la
reposicién de hormonas tiroideas desde el dia 1 en una
dosis de 25-50 pg/dia, ademds de una dieta baja en
grasas”’. También se describen: piel y mucosas secas,
teratogenicidad, leucopenia, neutropenia, anemia, as-
tenia, cefalea, nduseas, fotosensibilidad, diarrea y erup-
cién cutdnea’.

En general se indica combinado con otros tratamien-
tos 0 como mantenimiento, ya que se considera seguro a
largo plazo®?. Las asociaciones mds utilizadas con bexaro-
teno son: PUVA, INF-a y fotoféresis extracorpérea. Estas
dos dltimas, junto con el bexaroteno, constituyen una te-
rapia triple aplicada en los LCCT eritrodérmicos®.

Clorambucilo mas prednisona

Esta combinacién se utiliza desde el afio 1970 en
el SS. El clorambucilo, en dosis de 2-6 mg/dia, sue-
le asociarse con prednisona 20 mg/dia inicialmente y
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luego se realiza el descenso a 0-10 mg/dia’. La tasa de
respuesta objetiva es alta (88-100%), con una resolu-
cién completa que varfa entre 0% y 45%°.

Inhibidores de la histona-desacetilasa
(iHDAC)

En el SS existe una expresién aumentada y una par-
ticipacién aberrante de la HDAC en las células cance-
rosas, por lo que los inhibidores de la HDAC resultan
de utilidad. Entre ellos se encuentran: vorinostat, ro-
midepsina y belinostat. En nuestro pais se dispone del
vorinostat, aprobado por la FDA para su uso en los
LCCT persistentes, progresivos, recurrentes, o luego
de haber recibido dos terapias sistémicas. Se indica 400
mg/dia con las comidas, dosis bien tolerada y con rd-
pido inicio de accién. Ademds de mejorar el compro-
miso cutdneo, hematoldgico y nodal, logra disminuir
el prurito. Los efectos adversos mds frecuentes son gas-
trointestinales, fatiga y trombocitopenia. La trombosis
es el efecto secundario mds grave. Se describen arrit-
mias cardfacas: alteraciones en el segmento ST-T, pro-
longacién del intervalo QTe¢, eventuales fibrilaciones
auriculares y, menos frecuentes, taquiarritmias ventri-
culares, por lo que requieren control cardiolégico®?* 2.

En un estudio multicéntrico en fase II, se trataron
74 pacientes con LCCT con vorinostat, de los cua-
les 30 presentaban SS. Estos dltimos obtuvieron una
tasa de respuesta del 30% (10 de 30), ninguno de ellos
present6 una respuesta completa®?. Duvic ez 4/, en un
estudio en fase II con menor ntimero de pacientes, 33
en total y 11 de ellos con SS, demostraron una respues-
ta objetiva similar: 36% (4 de 11), sin lograr tampoco
una respuesta completa®.

Anticuerpos mononucleares

Brentuximab vedotina: anticuerpo humanizado
conjugado anti-CD30, que provoca el arresto del ciclo
celular. Se administra 1,8 mg/kg por via intravenosa
cada 3 semanas por 16 ciclos®.

ALCANZA es un ensayo clinico internacional en
fase III, multicéntrico y aleatorizado, cuyo objetivo
fue evaluar la eficacia y seguridad del brentuximab en
comparacion con la terapia estdndar con metotrexato
o0 bexaroteno en pacientes con LCCT CD30* previa-
mente tratados. Se demostré una respuesta objetiva
global, que se mantuvo un minimo de 4 meses, de
56% en el grupo de brentuximab contra 12% en el
grupo de control®. Ademds, el primer grupo presentd
una mayor tasa de respuesta completa, supervivencia
sin progresion y disminucién de los sintomas. Si bien
los pacientes con micosis fungoide y SS con baja ex-

presién de CD30 (< 10%) quedaron excluidos del tra-
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bajo, se demostré que respondieron al tratamiento con
brentuximab?.

Los efectos adversos mds frecuentes fueron neuro-
patia periférica (66%), fatiga (47%), nduseas (28%),
alopecia (22%) y neutropenia (19%)%.

Quimioterapia

Se describen esquemas de monoquimioterapia y poli-
quimioterapia (Tabla 3)¥. Presentan tiempos de respuesta
rdpidos, pero a expensas de inmunosupresién y toxicidad,
sin repercusion en la supervivencia®'’.

En un estudio retrospectivo que incluyé a 198 pacien-
tes con micosis fungoide/SS que recibieron tratamiento
sistémico, tanto la monoterapia como la poliquimiotera-
pia evidenciaron una duracién limitada del control de la
enfermedad. Se estudié en los pacientes el tiempo hasta el
préximo tratamiento, que fue mayor en los tratados con
INF-ay con los inhibidores de la HDAC en comparacién
con la quimioterapia (8,7; 4,5 y 3,9 meses, respectivamen-
te). Por este motivo, los autores del estudio concluyeron
que la quimioterapia solo debe considerarse en los pacien-
tes refractarios al resto de las opciones terapéuticas®.

EPOCH: etopdsido, vincristina, doxorrubicina, ciclofosfamida y pred-
nisolona

CHOP: ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina y prednisolona
Fludarabina + INF-c.

Fludarabina + ciclofosfamida

Gemcitabina

Doxorrubicina liposomal

Dosis bajas de metotrexato

Pralatrexato

TABLA 3: Quimioterapia.

Metotrexato

Zackheim ez dl. trataron a 17 pacientes con diag-
néstico de SS con bajas dosis de metotrexato (10-35
mg/semana por via intramuscular u oral) por 5 afos,
de los cuales 41% presentaron una respuesta completa
y 35%, una mejoria de la dermatosis mayor del 50%.
Ademis, la mejoria clinica se relacioné con la dismi-
nucién de las células de Sézary circulantes. La super-
vivencia a los 5 afios de estos pacientes fue del 71%72.
En el consenso de tratamiento de la EORTC, la dosis
sugerida es de 5-25 mg/semanal’.

Se describen como efectos adversos: nduseas, v6-
mitos, mucositis, tlceras bucales, leucopenia, anemia,
trombocitopenia y aumento de las transaminasas’.

Trasplante de médula alogénico
Es el tnico tratamiento que podria llegar a ser cura-
tivo. Se describen periodos de remisién prolongados en

algunos pacientes con micosis fungoide/SS™*>'°. Tiene
la desventaja de ocasionar una morbimortalidad signifi-
cativa, por lo que los pacientes deben ser adecuadamente
seleccionados®”. En un estudio retrospectivo, que incluyé
a 8 pacientes con micosis fungoide y SS, todos los pacien-
tes presentaron una respuesta clinica y hemdtica completa
dentro de los 30-60 dias del trasplante. Dos murieron por
enfermedad de injerto contra huésped y por neumonia
secundaria al virus sincicial respiratorio. Después de un
seguimiento de 56 meses, los 6 pacientes restantes no pre-
sentaban evidencia de enfermedad®.

El consenso de la EORTC no aconseja el trasplante
autdlogo, ya que tiene alta morbimortalidad y no pre-
senta remisiones duraderas'.

En laTabla 4 se resumen las dosis y efectos adversos
de los principales tratamientos sistémicos del SS.

Trata-
miento

Efectos adversos

Sintomas seudogripales

. Aumento de transaminasas
3 a 18 millones de '

) leucopenia y plaguetopenia
INF-ot unidades SC, de forma p” Y plaquetop
. . Depresién
trisemanal o diaria - .
Arritmias cardiacas
Disfuncion tiroidea
Hipertrigliceridemia
Hipotiroidismo central
Piel y mucosas secas
300 mg/m?*/dia por via Teratogenicidad
oral, modificada segtin Leucopenia, neutropenia,
Bexaroteno la respuesta clinica y anemia
los efectos adversos. No  Astenia
puede superar los 650 (efalea
mg/m?/dia Nduseas
Diarrea
Fotosensibilidad, erupcién
Cutdnea
Gastrointestinales
Fatiga
Vorinostat 400 mg/dia porviaoral  Trombocitopenia
Trombosis
Arritmias cardiacas
Nauseas, vomitos, mucosi-
. tis, Ulceras bucales
Meto- 5-25 mg/semanal por via . .
. Leucopenia, anemia,
trexato intramuscular u oral . .
trombocitopenia y aumen-
to de las transaminasas
Neuropatia periférica
. 1,8 mg/kg porviaintra-  Fati
Brentuxi- 8 mg/kg por va intra a,t g
venosa cada 3 semanas  Nduseas
mab . .
por 16 ciclos Alopecia

Neutropenia

TABLA 4: Dosis y efectos adversos de los principales tratamientos sistémicos.
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TERAPIA DE MANTENIMIENTO

Aunque no haya evidencia, la EORTC recomien-
da una terapéutica de mantenimiento luego de la res-
puesta al tratamiento instaurado, a fin de prolongar el
tiempo sin enfermedad'. Para ello, se describen: fotofé-
resis extracorpérea, IFN-a, dosis bajas de metotrexato,
mecloretamina, PUVA, UVB, retinoides y glucocorti-
coides tépicos™°.

Existen escasos estudios que valoran la eficacia de los
antipruriginosos en el LCCT?. Se observa una mejoria
del prurito con el inicio del tratamiento®*?'. La NCCN
recomienda los antihistaminicos, doxepina y gabapen-
tina como antipruriginosos de primera linea, mientras
que la mirtazapina corresponde a una segunda opcién y
la naltrexona, a una tercera linea?. Brune et 4/ trataron a
133 pacientes con prurito de diversas causas, entre ellas
linfomas cutdneos, con naltrexona 50 a 150 mg/dia, con
una tasa de respuesta del 64,6%. Fue mds efectiva en los
pacientes con linfoma cutdneo, prurigo nodular y pru-
rito de origen desconocido. Los autores concluyen que
este antagonista opioide puede utilizarse en el prurito
refractario de distintos origenes™.

Olsen et dl. consideran, entre las primeras opcio-
nes, los antihistaminicos y la gabapentina. Esta tltima
se indica entre 900 y 3600 mg/dia divididos en dos o
tres tomas, lo cual produce sedacién, efecto adverso
buscado en los pacientes con SS. En caso de que los
pacientes no logren atin conciliar el suefio con la ga-
bapentina, se puede reemplazar la dosis de la tarde por
mirtazapina 7,5 a 15 mg’.

Meyer ez dl. agregan los glucocorticoides, ya que
mejoran el prurito en los pacientes con LCCT y sugie-
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|
CUESTIONARIO DE EVALUACION

1) Marque la opcidn correcta respecto del tratamiento del SS:
A-Es de eleccion la quimioterapia, ya que se trata de un linfo-
ma de prondstico ominoso.

B- Es de eleccidn la monoterapia.

(- Se prefieren los tratamientos inmunomoduladores, ya que
el principal objetivo es reducir al minimo las recurrencias,
preservar la calidad de vida y mejorar la supervivencia global.
D- Selogra la curacién en la mayoria de los pacientes si el tra-
tamiento se instaura de forma temprana.

2) jCudl de los siguientes se considera de primera eleccion?
A- Poliquimioterapia.
B- Trasplante de médula dsea.
(- Fotoféresis extracorpdrea.
D- Alemtuzumab.

3) Con respecto a la fototerapia:
A- Provoca dafio en el ADN y apoptosis de células tumorales.
B- Se describen tres fases: induccion, consolidacion y mante-
nimiento.
(- Puede combinarse con retinoides o INF-ct para optimizar
su respuesta terapéutica.
D-Todas las opciones son correctas.

4) ;Cudl es la apcidn incorrecta sobre electron beam corporal total?
A- Logra una rapida mejoria con remisiones duraderas.
B- La dosis total estandar es 30-36 Gy en 8-10 semanas, que
suele dar altas tasas de remision.
(- Los LT tumorales suelen responder a dosis bajas de radioterapia.
D- Su uso como monoterapia presenta recidivas frecuentes,
por lo que se aconseja combinarla con otras terapéuticas.

5) Fotoféresis extracorpdrea:
A- Solo esta indicada en los linfomas cutaneos.
B- La gran ventaja de este tratamiento es su efecto inmunomo-
dulador, sin provocar la inmunosupresion general del paciente.
(- Se considera ineficaz si a los 2 meses de tratamiento el pa-
ciente no presenta respuesta.
D- No mejora la sobrevida de los pacientes con SS.

6) En cuanto al interferdn-alfa:
A- Las tasas de respuesta son cercanas al 100%.
B- Los efectos adversos no dependen de la dosis.
(- Esté contraindicada su combinacién con PUVA debido a que
aumenta el riesgo de efectos adversos.
D- Suele administrarse inicialmente en una dosis de 3 millo-
nes de unidades subcutaneas, de forma trisemanal.

7) ¢ Cudles son los principales efectos adversos del bexaroteno?
A- Sintomas seudogripales.
B- Hipertrigliceridemia e hipotiroidismo central.
(- Fotosensibilidad.
D- Cefalea.

8) Marque la respuesta correcta sobre los inhibidores de la histona
desacetilasa.
A- Aprobados por la FDA para su uso en LCCT persistentes, progre-
sivos, recurrentes o luego de haber recibido dos terapias sistémicas.
B- Son bien tolerados y con répido inicio de accién.
(- La trombosis es el efecto secundario mds grave.
D-Todas las opciones son correctas.

9) En relacidn con el trasplante de médula alogénico:
A- Es el dnico tratamiento que podria llegar a ser curativo.
B- Los pacientes deben ser adecuadamente seleccionados.
(- Es un procedimiento de baja morbimortalidad.
D- Ay B son correctas.

10) ;Cudl de las siguientes opciones es incorrecta con respecto al
tratamiento del prurito?
A- Antihistaminicos, doxepina y gabapentina son considera-
dos por la NCCN farmacos antipruriginosos de primera linea.
B- Se describe el uso de naltrexona 50 a 150 mg/dia, con
una tasa de respuesta superior al 60%.
(- La naltrexona es de primera linea.
D- Los glucocorticoides en dosis de 10 a 30 mg/dia logran
una mejoria del prurito, con la desventaja de sus efectos
adversos a largo plazo.
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