Evolución y pronóstico en niños con HCL pulmonar
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Abstract

Antecedentes

Este estudio buscó evaluar las características, evolución y pronóstico en niños con HCL pulmonar.

Procedimiento

Se llevó a cabo un estudio retrospectivo de pacientes con HCL tratados de 1987 a 2001. Se clasificó a los pacientes con HCL multisistémica según el patrón de compromiso orgánico en cuatro grupos: A (sin compromiso pulmonar, hematológico o hepático), B (con compromiso pulmonar), C (con compromiso pulmonar y hematológico o hepático) y D (con compromiso hematológico o hepático). Todos presentaron compromiso de piel, hueso y ganglios linfáticos. En todos los casos se hicieron estudios radiológicos (radiografías en todos y TAC en 21). A cinco de los pacientes se les practicó biopsia de pulmón con fines diagnósticos.

Resultados

Se detectó compromiso pulmonar en 36/200 pacientes estudiados. Dos de ellos presentaron compromiso pulmonar aislado. Ochenta y tres pacientes eran multisistémicos, de los cuales 34 presentaban compromiso pulmonar. Se registró taquipnea, tos y dolor en el pecho en 20 de los 36 pacientes con compromiso pulmonar, y en todos los casos se detectó compromiso intersticial difuso. Se midió la función respiratoria en 9 de los pacientes, en 6 de los cuales se verificó insuficiencia de leve a moderada. Los dos pacientes con compromiso pulmonar aislado tuvieron una sobrevida de 2 y 2.7 años con posterioridad al diagnóstico. La mediana de seguimiento de todos los pacientes multisistémicos fue de 2.1 años, con una probabilidad de sobrevida a los 5 años de 0.59. La probabilidad de sobrevida a los 5 años de los Grupos A-D fue de 0.94, 0.83, 0.23 y 0.40, respectivamente. La diferencia de sobrevida entre los Grupos B y C fue estadísticamente significativa (P < 0.0071).

Conclusiones

Nuestros datos indicarían que cuando el único órgano de riesgo comprometido en la HCL es el pulmón el pronóstico de vida no es malo. © 2004 Wiley-Liss, Inc.
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