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Somos el grupo de colaboracién global para el abordaje del Linfoma
Cutaneo de Células T (LCCT), un cdncer poco comun y potencialmente
mortal.!

Nuestro propdsito es abordar los problemas a los que, desde hace mucho
fiempo, se enfrentan las personas que padecen el LCCT y dos de sus
subtipos mas destacados: la micosis fungoide (MF) y el sindrome de Sézary
(SS). Los pacientes con estas patologias pueden sufrir dificultades fisicas,
emocionales y sociales debilitantes, como, por ejemplo, dolor, afectaciéon
cuténea generalizada, cargas emocionales extenuantes, inseguridad y una
seria disminucién de su calidad de vida.? Si bien todas estas afecciones
son ya devastadoras por st mismas, a ellas se les suman los posibles retrasos
en el diagndstico y el impacto en sus seres queridos.

El LCCT comprende varios tipos de neoplasias hematolégicas raras, que
se manifiestan principalmente en la piel.** La MF es la forma de LCCT mejor
estudiada y, a menudo, se confunde con afecciones mds habituales y
benignas, como el eccema y la psoriasis.’* Ademds, el hecho de que

sea una enfermedad rara complica la situaciéon y hace que los errores

en diagnosticos sean frecuentes. Cabe senalar que, en la MF, el tiempo
medio hasta el diagnéstico es de tres a cuatro anos, pero puede llegar a
extenderse varias décadas.5¢

Ante la necesidad de cambiar esta situacién, nos hemos unido con el
propdsito de desarrollar este documento de consenso global.

Impulsamos 12 recomendaciones que han de contribuir a fomentar la
transformacién de los sistemas sanitarios en todo el mundo con el fin de
mejorar el diagnbstico y el abordaje del LCCT.

Estas recomendaciones son:

Para las autoridades sanitarias:
Proporcionar a los profesionales especialistas en LCCT acceso a recursos y la
derivacién a centros de referencia.
Prestar apoyo a los profesionales médicos para la creacion de equipos
multidisciplinares (y/o a contactar con los ya existentes).
Ampliar los recursos disponibles para los paises que no cuenten con los medios
suficientes.
Invertir en nuevas tecnologias destinadas al diagndstico y el infercambio de
historias clinicas.
Definir vias para financiar la formacion sobre enfermedades raras localmente.
Potenciar la sensibilizacion y el consenso en guias clinicas de la estadificacion de
la enfermedad.
Apoyar a los profesionales médicos en sus esfuerzos para mejorar la sensibilizacion
acerca del LCCT.

Para los hospitales y los centros médicos:
Facilitar la creacion de equipos multidisciplinares sobre el LCCT, o el contacto con
los mismos.
Crear canales de comunicacion fluidos entre las instituciones a la hora de
abordar los casos de LCCT.

Para los profesionales médicos que tratan el LCCT:
Garantizar una comunicacion clara entre los equipos clinicos sobre los casos de
LCCT.
Interactuar activamente con el personal médico no especializado local.
Colaborar con las sociedades médicas y los grupos de pacientes para promover
la educacion en materia de LCCT.

Creemos que la aplicacidn de estas recomendaciones tendrd un
importante efecto positivo para las personas afectadas por LCCT,
ofreciéndoles esperanza y apoyo.

Como grupo cooperativo de dmbito internacional, estableceremos
colaboraciones con autoridades sanitarias, hospitales, profesionales
médicos y otros agentes inferesados de dmbito mundial para impulsar

la aplicacién de estas recomendaciones. Juntos, podemos aunar
nuestra experiencia, conocimientos y recursos para poder abordar las
necesidades no cubiertas en términos de sensibilizacién, diagnéstico y
abordaje del LCCT.
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Resumen
ejecutivo

La presente declaraciéon de consenso describe una vision que tiene por
objeto mejorar el diagndstico y el abordaje de las personas afectadas por
el LCCT, un tipo de cdncer poco frecuente que afecta a los linfocitos Ty que
se manifiesta principalmente en la piel.’3* Ha sido elaborada por un grupo
de colaboracién transcomunitario global formado por asociaciones de
apoyo al paciente.

Problema

EI LCCT causa a menudo molestias, dolores, afectacion cuténea y fatiga.? En
el plano psicoldgico, puede acarrear depresion, frustracion y verglienza.? Las
personas que sufren fodos estos sinfomas sobrellevan esta carga a diario.

Ademads, este peso se ve agravado por limitaciones en el diagnéstico, las
pruebas y el abordaje, como los siguientes:
Sintomas de MF que se confunden con los de otras afecciones mas
frecuentes, por ejemplo, la psoriasis o el eccema.
Retrasos en el diagnéstico (de entre tres y mds de diez anos en el caso
de la MF), que pueden fener consecuencias en el prondstico de la
enfermedad.
Estadificacion inexacta de la enfermedad, lo que revela posibles
limitaciones en cuanto a la comprensién de la misma.
Desigualdad en el acceso y la disponibilidad de tratamientos entre
las distintas regiones del mundo.

Para resolver estos problemas, es indispensable sensibilizar acerca del LCCT
y promover reformas en los sistemas sanitarios de todo el mundo.

Solucién
Doce recomendaciones dirigidas a mejorar la sensibilizacion, el
diagnéstico y el abordaje en los sistemas sanitarios, especificamente:

Para las autoridades sanitarias:

- Proporcionar a los profesionales especialistas en LCCT acceso a recursos y la
derivacién a centros de referencia.
Prestar apoyo a los profesionales médicos para la creacion de equipos
multidisciplinares (y/o a contactar con los ya existentes).
Ampliar los recursos disponibles para los paises que no cuenten con los medios
suficientes.
Invertir en nuevas tfecnologias destinadas al diagndstico y el infercambio de
historias clinicas.
Definir vias para financiar la formacién sobre enfermedades raras localmente.
Potenciar la sensibilizacion y el consenso en guias clinicas de la estadificacion de
la enfermedad.
Apoyar a los profesionales médicos en sus esfuerzos para mejorar la
sensibilizacién acerca del LCCT.

Para los hospitales y los centros médicos:
Facilitar la creacion de equipos multidisciplinares sobre el LCCT, o el contacto con
los mismos.
Crear canales de comunicacion fluidos entre las instituciones a la hora de
abordar los casos de LCCT.

Para los profesionales médicos que tratan el LCCT:
Garantizar una comunicacion clara entre los equipos clinicos sobre los casos de
LCCT.
Interactuar activamente con el personal médico no especializado local.
Colaborar con las sociedades médicas y los grupos de pacientes para promover
la educaciéon en materia de LCCT.

Valor

La aplicacién de estas recomendaciones ayudard a los sistemas sanitarios
a detectar y abordar de forma mas eficiente los casos de LCCT. De este
modo, mejorard el cuidado de las personas afectadas por la enfermedad y
conftribuird a mejorar su calidad de vida, especialmente en lo relacionado
con el abordaje de los problemas que persisten en el fiempo.



;Qué es el
LCCT?

Descripcion general

Los linfomas cuténeos primarios conforman un grupo raro de linfomas no
Hodgkin, y dentro de éstos, los linfomas cuténeos de células T son las formas
mads frecuentes.®’

Las células T (o linfocitos T) son un tipo de leucocitos que ayudan al sistfema
inmunitario a luchar contra los gérmenes y las bacterias.® No obstante,

en los linfomas de células T, estas Ultimas desarrollan anomalias y se
convierten en células cancerosas: en el LCCT en concreto, se produce una
acumulacién de células tumorales en la piel.? Estos linfocitos T andémalos
también pueden estar presentes en la sangre, los ganglios linf&ticos y los
oérganos internos.?

El LCCT, concretamente la MF, se puede manifestar en forma de méculas
persistentes en la piel o de placas escamosas engrosadas que, a menudo,
se caracterizan por un picor constante.?'® Muchas veces, en las etapas
iniciales de su forma mds predominante, estos sinftomas se confunden con
los de ofras afecciones mads frecuentes y benignas, como la psoriasis o el
eccema.®

Subtipos

Los subtipos del LCCT mejor estudiados son la MF y el SS. En total, suponen
en torno a dos tercios de todos los casos (la MF representa el 60 % y el
SS, el 5 %).”

La MF es mds habitual y se caracteriza por un enrojecimiento de la piel

y erupciones, méculas o placas secas y escamosas, y en algunos casos,
tumores cutdneos.?™ La progresion de la enfermedad es lenta en estadios
tempranos, pero hasta un 30% de los pacientes progresan a estadios mds
avanzados.'? Ademads, resulta complicado diagnosticarla en un estadio
inicial.”

El SS es una forma de LCCT mds rara y agresiva que la MF: puede provocar
un enrojecimiento en todo el cuerpo, picor infenso y descamacion
cut@nea.?’ También afecta a la sangre y produce alteraciones en otras
partes del organismo, como en los ganglios linfaticos.

Al margen de la MF y el SS, existen otros subtipos de LCCT, como la
papulosis linfomatoide, el linfoma anapldsico de células grandes cuténeo
primario y la reficulosis pagetoide.’

Desglose demografico
Si bien no se conocen las causas del LCCT, si se sabe que puede afectar
con mayor frecuencia a los siguientes grupos de poblacion:

Personas adultas, con una edad media al inicio de los sinfomas
comprendida entre mediada la cuarentena en China,' hasta mediada
la cincuentena y la sesentena en Estados Unidos y Europa. #1516

La prevalencia en varones duplica a la de las mujeres.'”
Personas con tonos de piel mds oscuros; especialmente las personas

afroamericanas o de color presentan mayor probabilidad de desarrollar
el LCCT.'®



Las
repercusiones
del LCCT

Las personas afectadas por el LCCT
han de enfrentarse a consecuencias
fisicas, emocionales y sociales que

pueden deteriorar su calidad de vida.

En el aspecto fisico, los sinfomas
debilitantes que se manifiestan en

la piel, cuando la enfermedad se
encuentra en una fase avanzada,
pueden provocar molestias, dolores,
trastornos del sueno y fatiga.? Pueden
afectar seriamente a la capacidad
de una persona de realizar tareas
cotidianas que, a la mayoria, nos
parecen normales.?

«Lo que mdas me
atormenta de esta
enfermedad es su cardicter
repetitivo; parece que nunca
fermino de curarme del todo, y
fengo la sensacién de que mi

vida gira en forno a las citas en el
hospital».

Liang, paciente de LCCT
de China.

A otras también puede afectarles
la verglienza que les causa la
manifestacion fisica de los sintomas
cuténeos, una situacién que puede
desembocar en una sensacion de
aislamiento.?

«El aspecto mas
insoportable de esta
enfermedad es que aparece
en zonas expuestas, como la
cara o las manos, asi que evito
salir fodo lo posible. No soporto la
forma en que me mira la gente,
como si yo hubiera hecho algo
maloy.

Dong, paciente con LCCT de
China.

Los efectos del LCCT no se limitan

al diagnéstico médico, sino que,
dia tras dia, fienen profundas
repercusiones en las personas que
viven con esta enfermedad y en sus
seres queridos, desde los sintomas
fisicos debilitantes hasta la pesada
carga de los problemas emocionales
y sociales.

«El LCCT provocd que
desarrollara un tumor grande
en el cuello. Era como fener un
ladrillo pegado a mi».

Michael, paciente de LCCT
del Reino Unido.

También pueden interferir en la vida social
y las relaciones, y dificultar el desempeno
de un frabajo o la asistencia a un centro
educativo.?

Los efectos emocionales y sociales
pueden también constituir un desafio.
Algunas personas afectadas por el LCCT
sufren depresion, inseguridad, sentimientos
de frustraciéon e ira.?

«Dejé de trabajar
durante el dia y acepté
empleos nocturnos porque
no queria que nadie me viese
la piel.Y tampoco queria estar
aguantando el picor»

Carole, paciente con LCCT
de Estados Unidos.

Al tratarse el LCCT de una enfermedad
poco frecuente, puede ser dificil
conocer a otras personas con
experiencias similares o acceder a
grupos de apoyo y recursos educativos.
Esto acentda aln mds su sensacién de
aislamiento.

«Desde el cuero
cabelludo hasta los dedos
de los pies, todo el suelo a

mi alrededor estd cubierto de
escamas de piel muerta, como
un saco de azdcar, y tengo las

manos y los pies agrietados y

desgarrados».

Lee, paciente con LCCT
de Corea del Sur.




Las
necesidades
Nno cubiertas
del LCCT

Diagnéstico
Tal vez, la necesidad mdas importante de cuantas adn estdn sin cubrir sea
conseguir un diagndstico preciso y temprano.

Diagnosticar el LCCT no es sencillo. Se trata de una enfermedad rara y, en
el caso de algunos subtipos, como la MF, su manifestaciéon es similar a la
de la psoriasis y el eccema.® Por otra parte, la mayoria de los profesionales
médicos que participaron en una encuesta, reportaron que incluyen el
LCCT en sus diagndsticos diferenciales después de que los pacientes

no respondan al tratamiento de afecciones més comunes.’ Otro factor

a tener en cuenta es que el paciente resida en un lugar desde el que
pueda desplazarse facilimente a un centro especializado, puesto que las
probabilidades de recibir un diagndstico acertado aumentan si tiene la
posibilidad de acceder a un especialista con mas facilidad.

El tiempo medio que transcurre hasta el diagnéstico de
la MF es de tres a cuatro anos.5¢ Para algunas personas,
puede demorarse mas de diez ainos.?° En muchos casos,
los pacientes terminan siendo derivados a numerosos
especialistas.

Los pacientes con MF en un estadio inicial suelen presentar una
supervivencia mayor gque los que padecen la enfermedad en una fase
avanzada.?' Sin embargo, el retraso del diagndstico y, por consiguiente,
del inicio del tratamiento puede acarrear consecuencias graves para 10s
pacientes.

Estadificacion

Mas alld del propio diagnéstico, existe la necesidad de evaluar de manera
precisa la fase o el estadio de la enfermedad. Para estadiar la MF y el

SS, es necesario evaluar cuatro compartimentos (piel, ganglios linfaticos,
sangre y érganos infernos) mediante un examen clinico y diversas técnicas
diagndsticas.* Definir con precision el estadio de la enfermedad resulta
fundamental para determinar la gravedad de la misma y condiciona el
andlisis de su prondstico, fratamiento y abordaje general.?? No obstante, en
algunos aspectos, como la afectacion sanguinea, no existe un consenso
clinico internacional sobre cudl es el método de evaluaciéon mas
adecuado.? Por ofra parte, para conseguir un diagndstico mds temprano,
es recomendable realizar una secuenciacién génica de los receptores de
linfocitos T de los linfomas cuténeos.??

Abordaje

Ponerse en manos de un especialista en LCCT puede llevar anos,
feniendo en cuenta las dificultades que conlleva el diagndstico.? Sin
embargo, una vez establecido el diagndstico, sigue habiendo necesidades
no cubiertas.

Las inferacciones entre pacientes con LCCT y clinicos pueden generar
incertidumbre o problemas de comunicacién acerca del prondstico
después de las visitas, lo que significa que existe margen para mejorar la
comunicacion.

De igual modo, los abordajes multidisciplinares del fratamiento en los
sisfemas sanitarios no se aplican de forma universal, pese a los beneficios
que representa el uso de estos equipos para atender los casos de
pacientes individuales.

Por Ultimo, existe un acceso desigual al tratamiento y a la asistencia

médica, asi como una necesidad de agilizar las derivaciones a los

especialistas en fodos los paises con el fin de garantizar que los pacientes
e beneficien de las ventajas de ser atendidos por expertos y especialistas.



Es tiempo
de actuar

Recomendaciones para el cambio

Un diagnéstico preciso y temprano del LCCT es fundamental para
mejorar el abordaje y aumentar la calidad de vida. A fin de impulsar esta
transformacién, resulta indispensable sensibilizar sobre el LCCT e intfroducir
mejoras en los sistemas sanitarios de fodo el mundo.

Este objetivo puede lograrse con la participaciéon de las autoridades
sanitarias, los hospitales, los centros médicos y cada uno de los
profesionales médicos implicados en el abordaje del LCCT. Por ello,
reclamamos la aplicacion de las siguientes 12 recomendaciones:

Las autoridades sanitarias deben:

+ Poner a disposicién de los profesionales médicos locales derivaciones
y apoyo por parte de especialistas, fanto dentro sus propios paises
como fuera de sus fronteras, empleando para ello métodos tales como
los grupos de colaboracion locales.

+  Prestar apoyo econémico y administrativo para ayudar a los
profesionales médicos a crear equipos multidisciplinares (o a
contactar con los ya existentes) y a impulsar la ampliacién de dichos
equipos en las distintas regiones.

+ Incrementar el apoyo en los paises que cuentan con medios
limitados, incluida la disponibilidad de andlisis y biopsias cuando sea
necesario.

+ Invertir en nuevas tecnologias y en herramientas digitales para el
diagnéstico y un infercambio rapido de las historias clinicas.

- Definir vias para financiar la formacion local sobre enfermedades
raras, mediante el apoyo a los sistemas sanitarios con limitaciones
econdmicas, con propodsito de ayudar a los profesionales médicos a
beneficiarse de los cursos y certificaciones.

- Promover la sensibilizacion y el consenso en guias clinicas sobre el
estadiaje de la enfermedad, asi como facilitar el consenso clinico en
cuanto a la forma mas eficaz de realizar pruebas de deteccion del LCCT
en las zonas del cuerpo a las que afecta esta enfermedad.

- Ayudar a los profesionales médicos a mejorar la sensibilizacion
acerca del LCCT dentro de los sistemas sanitarios y las asociaciones
profesionales a través del impulso a la educacién y la formacion.

Los hospitales y los centros médicos deben:

+ Facilitar la creacion de equipos multidisciplinares sobre el LCCT o
la conexién con los mismos, para que un mayor nimero de personas
afectadas por el LCCT pueda beneficiarse de la atencidén profesional de
un equipo de médicos y enfermeria especializados.

- Establecer una comunicacion reciproca y fluida sobre los casos de
LCCT, garantizar que el conocimiento sea compartido en beneficio de
los pacientes.

Los profesionales médicos que tratan el LCCT deben:

- Garantizar una comunicacién clara en el seno de los equipos clinicos
y aprender tanto de las précticas actuales como de los casos previos,
para que los pacientes no reciban informacién incoherente.

+ Interactuar de manera activa con el personal médico no
especializado y local en sus sistemas sanitarios y facilitar una mayor
educacién sobre de las particularidades del LCCT con objeto de
aumentar las tasas de diagndstico temprano.

+ Colaborar con las sociedades médicas y los grupos de pacientes
para impulsar la educacién en materia de LCCT, a través de
publicaciones y conferencias dirigida tfanto a médicos como a
pacientes.

Como grupo global de colaboracion para el abordaje del LCCT, aspiramos
a establecer asociaciones con autoridades sanitarias, hospitales y otros
profesionales médicos de todo el mundo para impulsar el cambio.

Juntos, podemos aunar nuestra experiencia, conocimientos y recursos
para garantizar un avance significativo y, de este modo, atender por
fin las necesidades no cubiertas que persisten con respecto a la
sensibilizacién, el diagnéstico y el abordaje del LCCT.
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