Un nuevo sistema de puntaje (score) clínico para evaluar la actividad de enfermedad en la Histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
Jean Donadieu, MD, PhD 1 *, C. Piguet, MD 2, F. Bernard, MD, PhD 3, M. Barkaoui, MSc 1, M. Ouache, MD 4, Y. Bertrand, MD 5, H. Ibrahim, MD 6, J.F. Emile, MD, PhD 7, O. Hermine, MD, PhD 8, A. Tazi, MD, PhD 9, T. Genereau, MD 10, C. Thomas, MD 11

1Hospital Trousseau, 26 avenue du Dr Netter, Paris, Francia
2Servicio de Pediatría, CHU de Limoges, Francia
3Servicio de Pediatría, CHU de Montpellier, Francia
4Unidad de Inmunología Hematológica, Hospital Necker, Francia
5Servicio de Hematología Pediátrica, Hospital Debrousse Lyon, Francia
6Servicio de Hematología Pediátrica CHU de Amiens, Francia
7Servicio de Anatomía Patológica, Hospital A Paré Boulogne, Francia
8Servicio de Hematología, Hospital Necker, Francia
9Servicio de Neumonología, Hospital, St Louis, Paris, Francia
10Servicio  de Medicina Interna, Hospital, St. Antoine, Paris, Francia
11Unidad de Hemato-oncología Pediátrica, CHU de Nantes, Francia

email: Jean Donadieu (jean.donadieu@trs.ap-hop-paris.fr)

*Correspondencia: Jean Donadieu, Service d'hémato oncologie Pédiatrique, Hopital Trousseau, 26 avenue du Dr Netter, 75012 Paris, Francia.
[image: image1.png]


 Una versión preliminar de este trabajo fue presentada en el marco del 18vo Congreso de la Sociedad de Histiocitosis en Porto, Portugal, en septiembre de 2002.


Patrocinado por:
[image: image2.png]


 PHRC 96/AP HP/AOM; Número de beca: 96301-96302
[image: image3.png]


 PHRC2001/CHU de Nantes
[image: image4.png]


 GIS Maladies Rares (Enfermedades Raras)
[image: image5.png]


 Histiocytose France (Sociedad Francesa de Histiocitosis)

Palabras Clave

Histiocitosis de células de Langerhans (HCL) • factores pronósticos • sistema de puntaje / score • evaluación terapéutica

Abstract

Objectivo

Desarrollar un instrumento objetivo para la evaluación de la actividad de enfermedad en pacientes con HCL.

Método

Se diseñó un sistema de puntaje (score) y se lo aplicó a una base de datos con información acerca de 612 pacientes.

Resultados

En el momento del diagnóstico se verificó una  distribución del puntaje muy asimétrica: 0-2 en 74% de los casos, 3-6 en 16%, 7-10 en 3% y más de 10 en 6%. Las tasas de mortalidad a los 5 años fueron de 1%, 4.4% y 43.4% para los pacientes con puntajes 0-2, 3-6 y >6, respectivamente. A las seis semanas del diagnóstico, un puntaje sostenido o en aumento hacía altamente predecible la muerte de aquellos pacientes que se ubicaban por encima de los 6 puntos, mientras que la estabilización del puntaje no implicó riesgo de vida para los pacientes que se ubicaron en los rangos bajo y medio al diagnóstico.

Conclusiones

Este sistema de puntaje para la actividad de enfermedad en la HCL es un instrumento objetivo que permite evaluar la gravedad de los casos tanto al diagnóstico como durante el tratamiento y el seguimiento de los pacientes. © 2004 Wiley-Liss, Inc.
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