Consecuencias permanentes (CP) en pacientes con Histiocitosis de células de Langerhans (HCL): Un estudio piloto del Grupo de Investigación de los efectos tardíos de la Sociedad de Histiocitosis
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Abstract

Antecedentes

A menudo se describen las consecuencias permanentes (CP) en pacientes con HCL, pero la evidencia disponible acerca de su incidencia real es escasa. Con el patrocinio de la Sociedad de Histiocitosis y a fin de llevar a cabo un estudio definitivo acerca de los efectos tardíos, se diseñó un proyecto que describiese la existencia de CP en sobrevivientes a largo plazo de la HCL.

Método

Nueve instituciones aportaron sus pacientes con HCL con un período de seguimiento de por lo menos 3 años. Se recolectó información de la historia clínica referida a la enfermedad, así como el tipo y fecha del comienzo de cualquier CP. Como este fue un estudio retrospectivo, se aceptó que cada institución utilizase sus propios criterios de evaluación de las CP.

Resultados

Se estudió a un total de 182 pacientes, de los cuales 95 (52%) presentaron por lo menos una CP. En el caso de algunas CP específicas (p. ej. disfunción de la pituitaria anterior), la información no fue la suficiente como para aportar datos confiables. Las CP fueron más frecuentes entre pacientes con HCL multisistémica (71%) a diferencia de aquellos con HCL unisistémica (24%); P < 0.0001. Las PC más frecuentes fueron Diabetes Insípida (24%), anomalías ortopédicas (20%), hipoacusia (13%) y consecuencias neurológicas (11%). El análisis del riesgo acumulativo demostró que algunos tipos de CP pueden manifestarse hasta 10 años o más con posterioridad al diagnóstico inicial.

Conclusiones

Este estudio sobre un corte de casos de sobrevivientes de la HCL confirma que las secuelas tardías son frecuentes, y que son aún más comunes entre los pacientes con enfermedad multisistémica. Nuestros resultados subrayan la necesidad de un seguimiento orientado a largo plazo para los niños con HCL. © 2004 Wiley-Liss, Inc.
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