En funcién del diagnéstico, existen diferentes maneras de tratar el cancer.

En el caso del linfoma anaplasico de células grandes (CD30+) primario cutaneo el
prondstico tiende a ser favorable, con supervivencias superiores a los 10 aios en
mas del 90% de los casos, pudiendo incluso existir una remision espontanea en el
25% de los casos y sin que la afectacion de ganglios llegue a empeorar el pronéstico.
Si existe una Unica lesion, el tratamiento consistira en reseccioén quirtrgica o
radioterapia localizada. Si existen multiples lesiones se puede utilizar quimioterapia
tipo metotrexato a dosis bajas. En el caso de existir extension extracutanea se tiende
a recurrir a regimenes de poliquimioterapia tipo CHOP con excelentes resultados.®
En el caso del linfoma anaplasico de células grandes (CD30+) sistémico la primera
linea de tratamiento suele ser quimioterapia tipo CHOP, siendo mas efectiva en

el subtipo ALK+. Otro tipo de tratamiento efectivo en caso de resistencia a la
quimioterapia inicial es la terapia de quimioterapia a altas dosis y trasplante
autologo o el trasplante alogénico de células hematopoyéticas, especialmente

para el subtipo ALK- para el que las opciones de tratamientos de rescate son mas
limitadas.™®

La existencia de determinados marcadores tumorales, como es el caso de la proteina
de fusién ALK y el antigeno CD30, ha permitido el desarrollo de tratamientos
dirigidos a destruir las células que expresan estos marcadores tumorales. En la
actualidad existen varios ensayos clinicos abiertos orientados al uso de anticuerpos

monoclonales y pequeiias moléculas?tanto para tratamientos en primera linea como
para pacientes en recaida, lo que abre un panorama esperanzador para los pacientes
diagnosticados de linfoma anaplasico.

Si usted es paciente diagnosticado de linfoma anaplasico, y la respuesta al
tratamiento que ha recibido o que le han propuesto no es la adecuada, puede
consultar con su médico sobre la disponibilidad de ensayos con nuevos
medicamentos de los que pudiera beneficiarse.
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El sistema linfatico esta formado por una amplia red de vasos o tubos finos que
conectan los ganglios linfaticos y transportan un liquido acuoso llamado linfa.

La linfa es un liquido claro, de composicion parecida al plasma de la sangre que
contiene linfocitos (un tipo de glébulos blancos que se forman en la médula 6sea)
que son los responsables de combatir las infecciones. A diferencia de la sangre, la
linfa no contiene globulos rojos, plaquetas ni los otros tipos de glébulos blancos.

Hay tres tipos de linfocitos, denominados T, B y NK segn su estirpe, que acttan
conjuntamente para identificar y atacar los microorganismos y las sustancias
potencialmente peligrosas para el cuerpo humano. Los linfocitos B identifican
toxinas, bacterias y células anormales, como son las células cancerosas, mientras
que los linfocitos T las atacan y destruyen. Por su parte, los linfocitos NK (natural
killer en inglés, o "asesinos por naturaleza” en castellano) destruyen determinadas
células tumorales o infectadas por un virus y se activan siempre que la célula deja de
comportarse de manera normal, provocando la muerte de la misma.

Cuando nuestro cuerpo comienza a producir linfocitos de forma incontrolada,
aparece un tipo de cancer denominado linfoma. A diferencia de otros canceres,

el linfoma se origina directamente en el sistema inmune, causando un mal
funcionamiento de éste. Ante esta situacion, la deteccion y aplicacion de un
tratamiento adecuado es vital, ya que el sistema inmune es necesario para luchar
contra las enfermedades.

El linfoma anaplasico es un subtipo de linfoma no Hodgkin que afecta a los linfocitos
T y NK maduros. El primer caso descrito de linfoma anaplasico se remonta al

afio 1985, coincidiendo con el desarrollo de la tecnologia de laboratorio capaz

de identificarlo y distinguirlo de otros linfomas. Se caracteriza por la existencia

de células pleomorficas (es decir, con formas muy anormales y variadas) con la
expresion del antigeno CD30 y la tendencia comdn al resto de linfomas de invadir

los tejidos y ganglios linfaticos, produciendo asi un mal funcionamiento del sistema
inmunitario y otras manifestaciones de enfermedad.

Existen dos tipos principales de linfoma anaplasico bien diferenciados:2

- Linfoma anaplasico de células grandes (CD30+) primario cutaneo:® se
presenta generalmente en adultos y se suele localizar como tumoraciones entre la
dermis y el tejido graso subcutaneo. Generalmente no presenta sintomas generales,
sin embargo alrededor del 10% de los casos puede diseminarse a otros tejidos
distintos a la piel y en un 25% de los casos aparecer afectacion ganglionar.

- Linfoma anaplasico sistémico: es un tipo de linfoma no Hodgkin poco
comun, que se caracteriza por ser agresivo (de evolucion rapida), presentar sintomas
generales como pérdida de peso, sudoracion nocturna, picores y/o fatiga y presentar
afectacion ganglionar progresiva en el momento del diagnéstico en la mayoria de los
casos. Se subdivide en dos tipos en funcién de la presencia o no de un biomarcador
conocido como gen de fusion tipo quinasa del linfoma anaplasico, o por sus siglas en
inglés (ALK). Asi dividiremos el linfoma anaplasico sistémico en:

- Linfoma anaplasico sistémico ALK+:* es mas comun en nifios y adultos
jovenes

- Linfoma anaplasico sistémico ALK-:° es mas comin en pacientes por
encima de 50 afos.

Tras confirmarse el diagndstico de linfoma anaplasico, se inicia un proceso cuyo
objetivo es la recuperacion de la salud y a lo largo del cual hay que tomar multiples
decisiones, por ello antes de iniciarlo, es muy importante informarse y conocer bien
la enfermedad y sus opciones de tratamiento.

El linfoma anaplasico es un tipo de cancer que afecta al sistema inmune y mas en
concreto al sistema linfatico.

Para entender las manifestaciones y la evolucion del linfoma anaplasico es necesario
saber primero como funciona el sistema linfatico y como puede verse afectado por el
cancer.

Mediante la palabra cancer denominamos un conjunto de enfermedades que tienen
en comun la proliferacion anormal de un tipo de células que compromete la salud.
Dependiendo de qué tipo de células se trate, se desarrolla uno u otro cancer.

Las células cancerosas son células normales en su origen, que han sufrido un cambio
o mutacion que las convierte en células tumorales. Aunque todos podemos tener
células mutadas, el organismo es normalmente capaz de detectarlas y hacer que el
sistema inmune las destruya antes de que estén fuera de control.

Cuando el sistema inmune no es capaz de destruir estas células alteradas que crecen
de forma incontrolada, éstas forman finalmente una masa soélida llamada tumor que
se extiende por los tejidos sanos y puede tener muy graves consecuencias si llega a
invadir 6rganos clave adyacentes o extenderse a otras partes del organismo en forma
de metastasis.



