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Fotoféresis en el tratamiento de
Sindrome de Sézary. Caso clinico
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Sézary syndrome treated with extracorporeal
photopheresis. Report of one case

Sézary syndrome (SS) is an unusually aggressive T- cell lymphoma characte-
rized by the triad of erythroderma, the presence of more than 1,000 Sézary cells
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in peripheral blood and lymphadenopathies. It is accompanied by generalized

pruritus and poor quality of life. The management of SS depends on its stage,
patient comorbidities, and treatment availability. Extracorporeal photophe-
resis (ECP) is the first line of treatment for patients with T-cell lymphomas in
stage IVA1, IVA2 or SS. This treatment comprises three phases: leukapheresis,
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photoactivation and subsequent reinfusion of lymphocytes. As it is an immu-
nomodulatory therapy it does not produce generalized immunosuppression. We
report a 76 year-old male with SS stage IIIb initially treated with 12 sessions
of ultraviolet phototherapy without response. After 10 well-tolerated sessions of

ECP, itching and skin lesions eventually disappeared.
(Rev Med Chile 2015; 143: 1449-1458)
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sivo, poco frecuente, de linfoma cutdneo
primario de células T (LCCT) diferente a la
micosis fungoide (MF). Se presenta clinicamente
como una eritrodermia exfoliativa, asociada a clo-
nes de células T (células de Sézary) circulando en
el torrente sanguineo, ademads de linfadenopatias.
A continuacidn se presenta un caso de SS tra-
tado con fotoféresis en nuestro centro.

El sindrome de Sézary (SS) es un subtipo agre-

Caso clinico

Paciente de 76 afios de edad, con antecedentes
de EPOCy enfermedad coronaria. A principios de
enero del afio 2013 comenz6 con cuadro caracte-
rizado por prurito, sin lesiones cutdneas, algunos
episodios de sindrome febril, fatiga y disminucién
de apetito, lo que originé multiples consultas.
En mayo del mismo afo, se agregé compromiso
cutdneo progresivo que finaliz6 en eritrodermia.
Al examen fisico, destacaba xerosis marcada,

signos de grataje, eritema generalizado intenso y
adenopatias cervicales e inguinales palpables. En
junio de 2013 fue realizada una biopsia de piel,
cuyo informe inicial fue interpretado como una
reaccién adversa a medicamentos; sin embargo, el
hemograma mostré 30% de linfocitos patoldégicos
por lo que al reevaluar la biopsia se informaron
linfocitos grandes, hipercromaticos, atipicos, tipo
células de Sézary (Figura 1). La citometria de flujo
(CMF) en sangre periférica mostré 11% de células
de Sézary.

Se solicit6 tomografia de cuello, térax, abdo-
men y pelvis, en la cual destacaban pequenas ade-
nopatias en ambas cadenas yugulares, triangulos
posteriores del cuello, supraclaviculares e inguina-
les en contexto de un sindrome linfoproliferativo.
La biopsia de médula 6sea fue negativa para lin-
foma; serologia para HTLV-1, virus Epstein-Barr
y citomegalovirus fueron negativas.

Se diagnosticé SS etapa I1Ib (T4-N -M -B ),
ingresé al sistema GES (garantias explicitas en
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salud) en julio de 2013 e inici6 tratamiento con
PUVA (12 sesiones) asociado a quimioterapia
con clorambucil y prednisona. Debido a la mala
respuesta, fue derivado a nuestro centro para
evaluacion y manejo. Al ingreso, el paciente pre-
sentaba eritrodermia, signos de grataje, xerosis

Figura 1. Histologia pre- tratamiento: Infiltracién por
linfocitos atipicos, perivasculares, con fibrosis papilar y leve
epidermotropismo. HE, 200x.

y adenopatias (Figura 2). Ademds, presentaba
un nédulo crateiforme de 7 mm de didmetro
en ala nasal derecha, clinicamente sospechoso
de un carcinoma espinocelular y traia un nuevo
hemograma con 50% de linfocitos patolégicos y
una LDH de 296 U/L. En conjunto con el equipo
de Hemato-Oncologia, se decidi6, en octubre de
2013, iniciar terapia de fotoféresis extracorpérea
(FEC) con una frecuencia de 2 sesiones cada
15 dias, completando 10 sesiones en 2 meses y
medio. En cada sesion se realizé una unipuncién
periférica, se extrajo un volumen aproximado
de tratamiento de 260 ml, se utiliz6 4,4 ml de
methoxalen y heparina como anticoagulante,
con una duracién promedio de de 3 h. Se asocié
manejo del prurito con anti H1 (hidroxicina) y
emolientes topicos. El paciente present6 buena
respuesta, logrando controlar en 100% el prurito,
con regresiéon completa de las lesiones cutdneas
(Figuras 3 y 4). Se realizé una nueva biopsia post
tratamiento que mostré atrofia epidérmica con
fibrosis laxa superficial y fibroblastos sin linfocitos
atipicos (Figura 5). La CMF mostré6 disminucién
de las células de Sézary de 11% inicial a 0,7% al
terminar las sesiones de FEC (Tabla 1). Los lin-
focitos patoldgicos en hemograma disminuyeron
de 50% a 0% en 4 meses (Tabla 1). En marzo

Figura 2. Octubre 2013: eritrodermia, xerosis marcada y
placas hiperqueratésicas en zona dorso lumbar.
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Figura 3. Diciembre 2013: Disminucion del eritema y de las
placas hiperqueratosicas en regién dorso lumbar.
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Tabla 1. Resumen de evolucion de sintomas y examenes

Fecha Xerosis Eritema Prurito Hemograma CMF
Octubre de 2013 (previo inicio FEC) +++ +++ 10/10 50% 1%
Diciembre de 2013 S R 6/10 25% -
Enero de 2014 (terminada la FEQ) + + 1/10 0% 0,70%
Octubre de 2014 - = 0/10 0% 0%

Hemograma: indica el % de células de Sézary. CMF: Citometria de flujo; Indica el porcentaje en sangre periférica de células

linfoides de estirpe T que presentan inmunofenotipo compatible con células de Sézary.

Figura 4. Enero 2014: Sin lesiones cutaneas, escasa xerosis.

de 2014, se realiz6 biopsia de lesién de ala nasal
derecha que mostré un carcinoma espinocelular,
tratado con haz de electrones por 6 semanas con
excelente respuesta. Actualmente, lleva 11 meses
de remision (Figura 6). Ultima CMF de octubre
de 2014 no mostré células de Sézary. Persiste en
tratamiento con clorambucil y prednisona.

Discusion

En todo paciente que presente eritrodermia
debe considerarse el diagndstico de SS. La evalua-
cién inicial necesariamente incluye una biopsia
con evaluacién de la morfologia, inmunofenotipo
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Figura 5. Histologia post- tratamiento: Atrofia epidérmica
con fibrosis laxa superficial y fibrobastos; no se observan
linfocitos atipicos. HE, 200x.

Figura 6. Octubre 2014: Sin lesiones cutaneas.
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y clonalidad de los infiltrados celulares. Si los re-
sultados cutdneos son sugerentes de un linfoma
cutdneo de células T o MF, debe realizarse un
estudio citoldgico, citometria de flujo y clonalidad
de sangre periférica para confirmar el diagndstico
(el reordenamiento clonal en sangre debiera ser el
mismo que el cutdneo). Ademds, en pacientes con
biopsia compatible con MF eritrodérmica, o eri-
trodermia asociada a adenopatias, se recomienda
el estudio de imagenes, con una tomografia com-
putarizada, una emisién tomografica combinada
de positrones (PET) o una combinacién de ellas'.
El consenso de la ISCL/EORTC publicado el
aflo 2007' determina como criterio diagndstico de
SS la presencia de:
+  Eritrodermia.

+ Reordenamiento clonal de receptor de células
T enla sangre identificado por PCR o Southern
Blot.

+ Recuento de células de Sézary circulantes al
menos de 1.000 células/microL o uno de los
dos siguientes criterios:

- Aumento de CD4+ o0 CD3+ con una razén
CD4/CD8>10.

- Aumento de CD4 + con fenotipo anor-
mal (razén CD4+CD7 > 40% o a razdn
CD4+CD26 2 30%).

Desde el ano 2007, el SS ha sido definido como
en estadio T4 B2 y compromiso hematoldgico,

utilizando el mismo sistema de estadiaje que la
MF (Tabla 2).

Tabla 2. ISCL/EORTC Revision de clasificacion TNM de micosis fungoide y sindrome de Sézary

Compromiso de piel (T)

T, Limitados parches, papulas y/ o placas que cubren menos de 10% de la superficie corporal, se podria dividir en T1a

(sélo parches) o T1b ( placas + parches)

T,  Parches, papulas y/ o placas que cubren mas del 10% de la superficie corporal, se podria dividir en T2a (s6lo parches)

0 T2b ( placas + parches)
T Uno o més tumores (mayor a 1 cm de diametro)

Nodos (N)

Clon negativo
Clon positivo

Clon negativo
N2, Clon positivo

Visceral (M)

M, Sin compromiso visceral

, Sinlinfonodos clinicos anormales, no requiere biopsia
Linfonodo clinicamente anormal, histopatologfa grado Dutch 1 o NCI LNO-2

Confluencia de eritema cubriendo mayor o igual al 80% de la superficie corporal

Linfonodo clinicamente anormal, histopatologfa grado Dutch 2 o NCI LN3

N, Linfonodo clinicamente anormal, histopatologia grado Dutch 3 o NCI LN4; con clon positivo o negativo
N Linfonodo clinicamente anormal, sin confirmacién histolégica

M,  Compromiso visceral (debe haber confirmacién histolégica y el 6rgano comprometido debe estar especificado)

1

Sangre (B)

B, Sin compromiso de sangre significativo; menor o igual al 5% de células de Sézary, menor 250 microL de células de

Sésary, CD4+ CD26- o CD4+ CD6-
Clon negativo
Clon positivo

o

b

Clon negativo
Clon positivo

o

b

U 0 0 ™ W @

~

Carga tumoral baja de sangre, que no cumple el criterio BO o B2

Carga tumoral alta en sangre, clon positivo; con mas de uno de lo siguientes: Células Sézary mayor o igual a 1.000;

CD4/CD8 mayor o igual a 10; CD4+ CD7- mayor o igual al 40% o CD4+CD26 mayor o igual al 30%

Tabla reacondicionada y fue originalmente publicada en Blood. Olsen E, Vonderheid E, Pimpinelli N, Willemze R, Kim Y, Knobler
R, et al. Revisions to the staging and classification of mycosis fungoides and Sézary syndrome: a proposal of the International
Society for Cutaneous Lymphomas (ISCL) and the cutaneous lymphoma task force of the European Organization of Research
and Treatment of Cancer (EORTC). Blood 2007; 110 (6): 1713-22.
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Tabla 3. Sistema de estadificacion clinica para la
mucosis fungoide

Estadio clinico Clasificacion TNMB

A T, N, M, B,0 B,
IB T, N, M, B, 0B,
A T, 0T, N, oN, M, B, 0 B,
B T, N,aN, M, B, 0 B,
A T, N aN, M, B,

g T, N, aN, M, B,
IVA1 T,aT, N,aN, M, B,
IVA2 TaT, N, M, B, a B,

IVB T aT, NyaN, M, B, a B,

Tabla reacondicionada y fue originalmente publicada en
Blood. Olsen E, Vonderheid E, Pimpinelli N, Willemze R, Kim
Y, Knobler R, et al. Revisions to the staging and classification
of mycosis fungoides and Sezary syndrome: a proposal of
the International Society for Cutaneous Lymphomas (ISCL)
and the cutaneous lymphoma task force of the European
Organization of Research and Treatment of Cancer (EORTC).
Blood 2007;110 (6): 1713-22.

Los pacientes con SS se consideran en estadio
IVA1, IVA2 o IVB, dependiendo de la presencia
de compromiso nodal o visceral (Tabla 3).

Los pacientes con SS generalmente presentan
intenso prurito, eritrodermia y adenopatias gene-
ralizadas. El prurito intratable afecta de manera
importante la calidad de vida de los pacientes?.

En la mayoria de los casos de SS no se puede de-
terminar la causa, pero algunos casos han sido aso-
ciados a virus linfotrdpicos tipo 1 y2 (HTLAV1/2)°.

La incidencia exacta del SS no es conocida. En
los Estados Unidos de Norteamérica entre 2001 y
2005 se estim6 una incidencia de 0,8 casos por mi-
ll6n de personas por afio, con un rango hombre/
mujer de 2,11% En general es una enfermedad del
adulto mayor, ya que existen escasos reportes en
menores de 30 afios’.

Generalmente presentan un mal prondstico,
con un promedio de sobrevida de 32 meses al
diagnoéstico®.

No existe una terapia estdndar inicial para el
tratamiento de los pacientes con SS. El tratamiento
del SS y de la MF eritrodérmica es fundamental-
mente dirigida a mejorar la sintomatologia, puesto
que no existe terapia curativa. Consecuentemente,
las terapias debieran ser lo menos téxicas posibles
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y darse prioridad a aquellas que potencien el siste-
ma inmune antes que la quimioterapia. Ademas,
deben tomarse en cuenta las comorbilidades del
paciente, los costos y el acceso al tratamiento.

Debido al compromiso leucémico en el SS, sue-
len utilizarse tratamientos sistémicos. Estos pue-
den ser utilizados como monoterapia, asociados
a terapias dirigidas a la piel o en conjunto a otros
tratamientos sistémicos. Los tratamientos deben
ser guiados segtin el estadio de la enfermedad”®.

Las siguientes recomendaciones fueron se-
leccionadas del Cutaneous Lymphoma Consor-
tium, National Comprehensive Cancer Network
(NCCNY)’, British Association of Dermatologists/
United Kingdom Cutaneous Lymphoma Group®,
European Organization for Research and Treatment
of Cancer (EORTC)?, European Society of Medical
Oncology (ESMO), ESMO Guidelines Working
Group. Primary cutaneous lymphomas', Japanese
Dermatologic Association (JDA)/Japanese Skin
Cancer Society(JSCS)"" (Tabla 4).

Estadio IVA1 e IVA2

El tratamiento inicial para estos estadios,
consiste en terapia sistémica con o sin terapia
dirigida a la piel (corticoide tépico, quimioterapia
tépica como mostaza nitrogenada, o carmustina,
radioterapia local, retinoides tépicos, fototerapia
e imiquimod)’.

Se prefieren terapias que preserven el sistema
inmune (Terapias A: Tabla 5). Los agentes del
grupo A pueden también utilizarse combinados
entre ellos, como el uso de FEC asociado a agentes
moduladores de respuestas bioldgicos (interferén,
retinoides)'>"3.

Estadio IVB

Los pacientes con estadio IVB generalmente
son manejados con inhibidores de la histona
deacetilasa 0 mono quimioterapia (Terapias grupo
B: Tabla 5).

Las terapias inmunoestimuladoras (fotoféresis,
interferén y retinoides) y las terapias dirigidas a la
piel pueden ser utilizadas de adyuvantes luego de
completar los regimenes de quimioterapia.

Enfermedad recurrente o refractaria

Para estos pacientes no existe un tratamiento
estdndar. En general se prefiere el uso de terapias
conservadoras de la funcién del sistema inmune
antes que la quimioterapia tradicional.
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Tabla 4. Organizacion Europea para la investigacion y tratamiento de cancer, consenso recomendacion
para la micosis fungoide/sindrome Sésary

Tratamientos recomendados

Nivel de evidencia

Recomendacion para la primera linea de tratamiento de la MF (etapa 1IB)

PUVA + INFa

Electrom Bean e irradiacion X superficial
Retinoides + INFa

PUVA + retinoides

B1b
c4
B1b
D5

Recomendacion para la primera linea de tratamiento de la MF (etapa IiI)

PUVA + INFa

INFou

MTX

Electrom Bean e irradiacién X superficial
Carbustina o mostaza nitrogenada

FEC

PUVA + retinoides

B 1b
B 2b
c4
(@2
c4
c4
D5

Recomendacion para la primera linea de tratamiento del SS

FEC

INFou

Denileucina diftitox
Clorambucilo + prednisona

C2b

C2b

B1b
c4

INF: interferén/MTX: Metrotexato/FEC: Fotoféresis estracorpérea. Tabla reacondicionada y publicada originalmente en Trautinger
F. Knobler R, Willemze R, Peris K, Stadler R, Laroche L, et al. EORTC consensus recommendations for the treatment of mycosis
fungoides/Sézary syndrome. Eur J Cancer Oxf Engl 1990 2006; 42 (8): 1014-30.

Fotoféresis extracorpérea (FEC)

Es una de las terapias iniciales sistémicas de
elecciéon en pacientes con linfomas de células T
en estadio IVA1, IVA2 0 SS.

La FEC es un método para irradiar el torrente
sanguineo directamente con PUVA (psorale-
no/8-methoxsalen (8 MOP) + fotoquimioterapia
con luz ultravioleta A), utilizando un proceso de
leucoféresis extracorpdrea que separa las células
mononucleares circulantes, las mezcla con el 8
MOP, las irradia con UVA vy luego son devueltas
a la circulacién del paciente'.

Los psoralenos son furocumarinas que absor-
ben el méximo de luz UV en el rango de la UVA.
Los psoralenos, incluyendo el SMOP, se intercalan
entre los pares de bases de ADN. Absorben foto-
nes de radiacién UVA generando monoaductos
y enlaces que causan dafio del ADN y muerte
celular'®. La FEC combina una leucoféresis con
un tratamiento ex vivo con 8 MOP fotoactivado
por UVA.

La fotoféresis induce apoptosis de los leucoci-
tos al producir dano al ADN. Al reintroducirlos a
la circulacién sanguinea, son fagocitados por cé-

1454

lulas presentadoras de antigenos que producen ac-
tivacién monocitaria, estimulacién de citoquinas
inmunomoduladoras o supresorasy estimulacién
de respuestas inmunes mediadas por la inmunidad
celular'#*®. La reinfusion se asocia a reduccién del
rango CD4/CD8 lo que sugiere una respuesta de
inmunizacién tipo vacuna'.

Esta técnica estd aprobada por la Food and Drugs
Administration (FDA) de los Estados Unidos de
Norteamérica desde el ano 1988 para el tratamiento
del SS. A partir del afno 2003, las guias del Reino
Unido lo recomendaron para aquellos pacientes
con linfomas de células T avanzados, sobre todo
luego de que terapias dirigidas a la piel fracasaran'®.

La FEC estaria hoy fuertemente recomendada
para pacientes con eritrodermia estadio III o IV
a, asociado a alguno de los siguientes: enfermedad
clonal circulante (PCR o Southern Blot), evidencia
de células circulantes de Sézary (> 10% de linfo-
citos); CD4/CD8 > 10Y.

Los principios basicos de la FEC se han man-
tenido sin cambios, pero los instrumentos se han
ido desarrollando. Desde el afio 1999, el método
de Uvadex ha remplazado el uso de 8 MOP con

Rev Med Chile 2015; 143: 1449-1458
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Agente

Tabla 5. Resumen de terapias para SS

Comentario

Tratamiento Primario: Terapias A

Electroforesis extra-
corporea (FEC)

Retinoides (bexaroteno,
acitretina, isotretinoina,
todos los derivados del
4cido retinoico)

Interferén (INFa. e INFy)

Inhibidores de la histona
deacetilasa (HDAC)
(vorinostat, romidepsin)

Dosis bajas de MTX

Sélo disponible en centros
especializados, no causa in-
munosupresion generalizada

Teratégenos, muchos efectos
adversos, como hiperlipemia
e hipotiroidismo central
(bexaroteno)

Usar con precaucién en
pacientes con condiciones
autoinmunes (como AR) o
trasplantados de 6rganos
solidos)

Fatiga, nduseas, diarrea,
trombocitopenia, efectos
inespecificos del electrocar-
diograma

Teratogénico, leve a gene-
ralizada inmunosupresion,
toxicidad hepatica

Terapia combinada

Puede ser combiando con
otras tratamientos sistémi-
cos (retinoides, dosis bajas
de MTX, inhibidores de la
HDAC, INF) o tratamientos
directos a la piel (tépicos,
fototerapia, electron beam)

Puede ser combinado con
otros tratamientos sistémicos
(FEC, INF) o tratamientos
directos a la piel (PUVA,
electron beam)

Puede ser combinado con
otros tratamientos sistémicos
(FEC, Bexaroteno) o trata-
mientos directos a la piel
(PUVA, electron beam)

Puede ser combinado con
otros tratamientos sistémicos
(FEC, INF) o tratamientos
directos a la piel (electron
beam)

Puede ser combinado con
otros tratamientos sistémicos
(FEC, INF, IHDA) o tratamien-
tos directos a la piel (PUVA,
electron beam)
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Estado en FDA

Aprobado

Bexaroteno, aprobado para
enfermedad refractaria

INFa, Aprobado para lin-
fomas no Hodgkin (incluye
MF y SS)

Romidepsin: aprobado para
el tratamientode la enferme-
dad progresiva, persistente o
recurrente o posterior al uso
de un tratamiento sistémico.
Vonirostat aprobado posterior
a 2 terapias sistémicas

Aprobado

Tratamiento secundario: Terapias B: Puede ser usada después de una inadecuada respuesta,
enfermedad refractaria o progresion a pesar del tratamiento primario

Doxorrubicina liposomal
pegilada

Gemcitabina

Alemtuzumab

Clorambucil

Fludarabina

Cladribina
Pentostatina
Dosis intermedia de MTX

Dosis bajas de Pralatrexato

Mielosupresion

Mielosupresién

No disponible
comercialmente

Mielosupresion

Mielosupresién

Mielosupresion
Mielosupresion
Mielosupresion

Estomatitis, toxicidad de piel

Trasplante alogénico de células hematopoyéticas

Puede ser combinado con
ciclofosfamida

Fuera de etiqueta

Fuera de etiqueta

Fuera de etiqueta

Fuera de etiqueta

Fuera de etiqueta

Fuera de etiqueta
Fuera de etiqueta
Aprobado

Aprobado para enfermedad
refractaria

Tabla reacondicionada y publicada originalmente en Olsen EA, Rook AH, Zic J, Kim Y, Porcu P, Querfeld C, et al. Sézary syn-
drome: immunopathogenesis, literature review of therapeutic options, and recommendations for therapy by the United States
Cutaneous Lymphoma Consortium (USCLC). J Am Acad Dermatol 2011; 64 (2): 352-404.
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una solucién de metoxipsoraleno antes de la
irradiacién extracorpérea con UVA (1-2 Jem?),
reduciendo asi la toxicidad por 8 MOP.

Estudios iniciales con el uso de FEC dos dias
seguidos cada 4 semanas, mostraron 83% de mejo-
ria como monoterapia en pacientes eritrodérmicos
(mejoria definida como < 25% compromiso de
superficie corporal) con 21% de pacientes que
consiguieron la remisién completa'®. Sin embargo,
son pocos los estudios que han evaluado la efecti-
vidad de la FEC como monoterapia. La respuesta,
definida como mejoria > 50% del compromiso
cutdneo, es aproximadamente de 25%'%2. El
promedio de respuesta completa en este grupo
fue cercana a 10%.

Estudios siguientes demostraron respuestas
que varfan entre 31 y 86% en 5 a 6 meses, depen-
diendo del paciente seleccionado, la frecuencia de
tratamiento y el uso de terapias coadyuvantes®*.

Al combinar la técnica con agentes bioldgicos
modificadores de respuestas, la respuesta parece
ser mas rapida y con mayores tasas que datos
histéricos previos®?.

El seguimiento a largo plazo de una serie de
pacientes mostr6 que el promedio de sobrevida
fue de 60 meses?.

Los protocolos varfan de centro en centro,
por lo general la FEC se administra por dos dias
consecutivos cada 2 o cada 4 semanas®. Se debe
realizar en centros especializados. El tiempo total
de tratamiento es de 1,5 a 4 h y debe durar un
minimo de 6 meses.

La primera evaluacion se realiza a los 3 meses.
Aqui se evaltia la continuacion de la terapia a los
6 meses y se considera la opciéon de adicionar
una terapia coadyuvante (interferén, retinoides
o terapia dirigida a la piel). Si existe respuesta, el
tratamiento se mantiene en la misma frecuencia
hasta la méxima respuesta. En general, para los
LCCT, se reporta un promedio de 10 meses*. Una
vez obtenida esta mdxima respuesta, se puede ir
disminuyendo la frecuencia a un ciclo de man-
tencién (dos tratamientos consecutivos) cada 6
0 12 meses.

Los efectos adversos son infrecuentes. Dentro
de ellos se encuentran hipotensidn leve, pirexia a
las 6 a 8 h de reinfusion de los linfocitos, fatiga,
cefaleas, aumento transitorio del prurito y nece-
sidad de un acceso venoso.

Los predictores de buena respuesta para FEC
como monoterapia incluyen: enfermedad T4
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(eritrodermia), recuento de leucocitos < 20.000/
microL, recuento de células de Sézary entre 10 y
20%, menos de dos afnios desde el inicio del diag-
noéstico, sin grandes adenopatias, sin enfermedad
visceral, no haber utilizado quimioterapia previa,
sin elevacion de células NK o de CD8%73L,

Clinicamente, el predictor mas importante de
respuesta a largo plazo es una respuesta precoz
(definida como reducciéon > 50%) de lesiones
cuténeas a los 6 meses de inicio de tratamiento®.

Por lo general, se requiere de un periodo de
tratamiento de 6 meses para FEC antes de identi-
ficar una enfermedad refractaria.

Conclusiéon

El SS es una forma agresiva del LCCT que
se caracteriza por presentar eritrodermia, lin-
fadenopatia y linfocitos atipicos circulantes. El
tratamiento de este sindrome depende del estadio
clinico de la enfermedad, la sintomatologia del
paciente y la disponibilidad de ellos. La FEC ofrece
una buena alternativa para tratamiento al ser una
terapia inmunomoduladora que se ha mostrado
eficaz para su tratamiento y se caracteriza por su
escasa toxicidad comparada con la mayoria de los
inmunosupresores.

El procedimiento tiene tres fases: leucoféresis,
fotoactivacion y reinfusion posterior. Los linfo-
citos tratados detienen su ciclo celular y sufren
apoptosis, luego son fagocitados por células pre-
sentadoras de antigeno, con produccién posterior
de células supresoras tumorales especificas.

Nuestro centro cuenta con la Gnica mdquina
de FEC en Chile (marca Therakos®) y es la cuarta
existente en Latinoamérica. Ademas del dificil
acceso, los costos econdémicos son aun elevados.
Sin embargo, el ingreso precoz de los pacientes a
esta terapia se asocia a buen resultado terapéutico,
como se ha demostrado en nuestro paciente y esta
publicado en la literatura internacional.

Presentamos este caso para ejemplificar la
buena experiencia obtenida en este paciente con
FEC en nuestro centro.
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