	Leucemia de células peludas - Tricoleucemia (C915)

	Epidemiología en Colombia – No existe información específica sobre la incidencia y prevalencia de esta entidad en Colombia. En otras partes del mundo es una entidad rara que constituye el 2% de las leucemias.

	Factores de riesgo: Desconocidos

	Sospecha diagnóstica – Citopenias y esplenomegalia. Puede haber un cuadro constitucional por la liberación de citoquinas con fiebre y pérdida de peso. 

	Diagnóstico – Biopsia y aspirado de medula ósea. Citometría de flujo en sangre periférica (linfocitos anormales)

	Patología – La leucemia de células peludas está compuesta por linfocitos anormales de aproximadamente el doble del tamaño de los linfocitos normales con núcleos con cromatina laxa. Presentan proyecciones filamentosas citoplasmáticas que se extienden por fuera del citoplasma. El compromiso de la médula frecuentemente tiene la apariencia de “huevo frito” con una célula tumoral rodeada por un halo acelular. Desde el punto de vista de inmunohistoquímica estas  células expresan fosfatasa ácida resistente a tartrato (Tartrate Resistant Acid Phosphatase o TRAP). La citometría de flujo muestra unos linfocitos B maduros (no expresan CD21). Los marcadores más frecuentemente expresados son: CD19, CD20, CD22, FMC7, CD79a, sIg (usualmente IgG), CD11c, CD25,  y CD103. Son negativos para CD5

	Patrones de diseminación – Compromiso de la médula ósea y bazo

	Maniobras de estadificación (y estudios adicionales rutinarios) – No existe estadificación para esta enfermedad

	Estadificación: No existe sistema de estadificación para esta enfermedad.

	Prónostico: La leucemia de células peludas es un transtorno linfoproliferativo crónico. Con tratamiento con Cladribina se encuentran respuestas completas o parciales en > 85%. Las respuestas tienen una duración mediana de 48 meses y aproximadamente 30% tienen supervivencia libre de progresión a los 12 años de seguimiento.

	Sobrevida a 5: 90%

	Intención del tratamiento – Paliativo – no es curable en general

	Tratamiento Estándar

	Terapia Inicial: Numerosas series han documentada la extraordinaria actividad de los análogos de los nucleósidos purínicos como la desoxicoformicina (pentostatina) y la cladribina (2-Cloro-desoxi-adenosina o 2-CdA).  La serie más grande del mundo con casi 1000 pacientes tratados con cladribina mostró una respuesta completa del 50% y una respuesta parcial del 37% (Cheson BD, Sorensen JM, Vena DA, et al.  Treatment of hairy cell leukemia with 2-chlorodeoxyadenosine via the Group C protocol mechanism of the National Cancer Institute: a report of 979 patients. J Clin Oncol. 1998 Sep;16(9):3007-15). Las respuesta tienden a ser duraderas con una progresión del 12% a los 52 meses en pacientes que responden de 48 meses. Aproximadamente 1/3 de los pacientes sobreviven sin progresión por más de 10 años. La Cladribina puede ser administrada en infusión continua 0.1 mg/kg/día por 7 días, en infusión de 2 horas por 5 días (misma dosis), subcutánea 0.14 mg/kg/día x 5 días (von Rohr, A , Schmitz SFH, Tichelli A et al. Treatment of hairy cell leukemia with cladribine (2-chlorodeoxyadenosina) by subcutaneous bolus injection: a phase II study. Ann Oncol 2002 13: 1641-1649). El esquema que sigue el autor es la infusión continua por 7 días pues este es el esquema tradicional sobre el que el grueso de la evidencia de la eficacia se ha establecido. Si no hay remisión completa, se debe repetir el curso de tratamiento a los 3 meses.

	Tratamiento de las recaidas: Si la recaida de la tricoleucemia ocurre > 5 años, se recomienda volver a utilizar la cladribina. Si la recaida es temprana (< 3 años) o enfermedad refractaria se recomienda terapia con BL22 una inmunotoxina consistente en la fracción variable de la inmunoglobulina contra CD22 fusionada a una exotoxina de la Pseudomona aeruginosa PE-38 con respuestas completas en 11/16 pacientes aunque dicho producto no está disponible en Colombia (Kreitman RJ, Wilson WH, Bergeron K, et al. Efficacy of the Anti-CD22 Recombinant Immunotoxin BL22 in Chemotherapy-Resistant Hairy-Cell Leukemia. N Engl J Med 2001 345: 241-247). Si la terapia con inmunotoxina no es una opción se puede utilizar terapia con interferón alfa 2B en forma continua o con quimioterapia similar a la de linfoma de bajo grado.

	Àreas de investigación y controversia: Establecer la mejor ruta y forma de administración de los antimetabolitos. Eficacia de rituximab en tricoleucemia en recaida.

	Esquemas de tratamiento: Cladribina: 0.1 mg/kg/día en infusión continua intravenosa de 24 horas, días 1-7; Otra forma de administrar es Cladribina 0.14 mg/m2/día subcutánea días 1-5. La Cladribina (Leustatin) viene en ampollas de 10 mg (Ortho Biotech / Johnson y Johnson) 

	Referencia - http://cancernetwork.com/ (Cancer Management: A Multidisciplinary Approach, 8th Edition, 2004) – Mauricio Lema MD
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