Tratamiento con ácido retinoico en la Histiocitosis de células de Langherhans (HCL) neurodegenerativa: Un estudio piloto prospectivo
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Abstract

Antecedentes

La HCL neurodegenerativa es una complicación rara de la HCL que se caracteriza por presentar ataxia cerebelar progresiva. Hasta hoy no existe tratamiento que pueda detener su avance.

Procedimiento

Se administró ácido transretinoico (all-trans retinoic acid – ATRA) por vía oral en dosis de 45 mg/m2 por día durante seis semanas, y posteriormente dos semanas al mes durante un año. Las variables estudiadas fueron el estado clínico al año (evaluado en niveles de ataxia y de discapacidad), los efectos adversos y los cambios en las alteraciones neurológicas mediante resonancia magnética (RM).

Resultados

Se estudiaron diez pacientes, y todos ellos toleraron bien el tratamiento. Todos los pacientes tenían estabilidad clínica al finalizar el estudio. No se observaron cambios en la RM.

Conclusiones

La HCL neurodegenerativa parece estabilizarse en el curso de la terapia con ATRA, pero es necesario continuar estudiando su efecto para apreciar los posibles beneficios a largo plazo. © 2004 Wiley-Liss, Inc.
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