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con el caso de un paciente de 30 afios con neurofibromatosis tipo 1, que
padecié una leucemia linfoblastica aguda B con cariotipo normal. Este
paciente se sometié a un trasplante de médula ésea, con posterior re-
caida y fallecimiento a los 38 afios en situacién de sepsis y progresién
de su enfermedad hematolégica de base.

Conclusiones: Cuando se diagnostica un sindrome genético, aparte de
conocer las manifestaciones clinicas mads caracteristicas del mismo, hay
que tener en cuenta que algunos de ellos pueden asociar enfermedades
hematolégicas graves. De esta manera, con un correcto seguimiento de
las alteraciones hematimétricas que se pueden presentar en los sindro-
mes genéticos, podremos hacer un diagnéstico y tratamiento precoces
para mejorar el prondstico de estos pacientes.
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Introduccion: La valoracién precoz del paciente oncohematoldgico es
fundamental para cuantificar de manera correcta sus riesgos y poten-
ciales ayudas a prestar desde el punto de vista sociosanitario. Ademds
del apoyo a los pacientes, el apoyo a los familiares y cuidadores es igual
de relevante. Este apoyo se vuelve atin mds categérico en los medios
rurales, donde los mismos se vuelven pilares fundamentales en el con-
trol sintomatico de los pacientes. El objetivo del siguiente trabajo es
plasmar la realidad sociosanitaria de los pacientes oncohematoldgicos
en actitud paliativa seguidos en un hospital comarcal y correlacionarlo
con el ingreso hospitalario.

Métodos: Estudio retrospectivo, analitico y unicéntrico realizado entre
octubre de 2017 y 2018 revisando historias clinicas de los pacientes que
se valoraban de forma dual entre los Servicios de Hematologia y Cui-
dados Paliativos con posterior andlisis estadistico descriptivo e inferen-
cial comparando los pacientes que necesitaron ingreso hospitalario con
aquellos que sélo recibian seguimiento ambulatorio.

Resultados: De los pacientes incluidos en el estudio (15 pacientes), la
mediana de edad fue de 82 afos (DS: 6,4. Intervalo: 72-92 afos), con li-
gero predominio de sexo femenino (53,33%) y de estado civil casado
(46,67 %) o viudos (40,00%). Los diagnésticos hematolégicos mds fre-
cuentes fueron las gammapatias monoclonales, seguido de los sindro-
mes mielodisplasicos, leucemias agudas y el linfoma no-Hodgkin (entre
estas cuatro Ultimas entidades corresponden al 80,00% de la muestra
estudiada) y el 66,67 % tenian un estado funcional avanzado (valorado
por la escala ECOG>2 puntos). En el caso de sus cuidadores, en mas de
la mitad de la muestra (53,33 %) eran los hijos/as de los pacientes quie-
nes ejercian de cuidador principal, viviendo en el mismo hogar. Muy
por detrds, los conyuges de los pacientes (20,00%) y familiares de se-
gundo o tercer grado (20,00%) fueron los cuidadores de los pacientes
incluidos en el estudio. El 100% de los cuidadores valoraban adecua-
damente el sentir el apoyo directo del personal sanitario y sociosanitario
en situaciones complejas, sean estas médicas o administrativas. Desde
el punto de vista sociosanitario, cabe destacar que sélo el 26,67 % de la
muestra analizada presentaba alguna ayuda desde el punto de vista de
servicios sociales a través de la concesién de la Ley de Dependencia. El
resto de pacientes no contaban con apoyo tangible por parte de tales
servicios. No se encontraron diferencias estadisticamente significativas
en ambos grupos analizados (ambulatorios e ingresados) en el estado
civil del paciente (p: 0,876) ni en quien/quienes ejercian de cuidador (p:
0,295). Tampoco en su categoria funcional (p: 0,681) ni en si recibian
apoyo estatal a través del otorgamiento de la Ley de Dependencia (p:
0,651).

Conclusion: No existieron diferencias estadisticamente significativas
(p: >0.05) entre los pacientes que necesitaron ingreso hospitalario con
la edad, estado civil del paciente, el origen de su cuidador habitual, el
estado funcional (valorado por la escala ECOG) y el otorgamiento de
ayudas sociales. Sin embargo, la totalidad de los cuidadores de la mues-
tra valoraban positivamente el apoyo sociosanitario como parte del ac-
cionar médico habitual. Es fundamental seguir estudiando y
profundizando estrategias sociosanitarias multidisciplinarias en pacien-
tes con neoplasias hematoldgicas en las zonas rurales, generalmente ol-
vidadas por la casuistica y los avances tecnoldgicos, con el afdn de
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mejorar su calidad de vida y la de su entorno familiar a través de la hu-
manizacién y sostenibilidad del sistema sanitario.
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MUJER JOVEN CON POLIADENOPATIAS Y ANASARCA. ; ES SIEMPRE NEOPLASICO?
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Introduccion: La enfermedad de Castleman (EC) es una entidad linfo-
proliferativa, descrita por primera vez en 1954. Tiene dos formas de
presentacién: unicéntrica, con afectacién de un Unico ganglio linfatico
y multicéntrica (ECM), con afectacién de multiples nédulos y presen-
tacién clinica en forma de linfadenopatias, fiebre, pérdida de peso, dis-
nea, edemas, anemia e hipoalbuminemia. En la patogenia de la
enfermedad hay una sobreproduccién de IL6, que induce un sindrome
proinflamatorio, responsable de los sintomas clinicos. ECM puede ser
secundaria a infeccién por virus VIH y VHHS. En pacientes que no se
demuestra causa etioldgica se denomina ECM idiopética (ECMi), dentro
de la cual se diferencian dos subtipos clinicos ECMi-TAFRO (trombo-
citopenia, anasarca, fiebre, fibrosis reticulinica/disfuncién renal y orga-
nomegalia), o ECMi-NOS (not otherwise specified).

Meétodos: se presenta el caso de una paciente con enfermedad de Cas-
tleman multicéntrica idiopatica.

Resultados: El caso corresponde a una mujer de 53 afos, sin antece-
dentes patolégicos de interés, que en junio 2018, ingresa en el servicio
de Medicina Interna de nuestro centro, por cuadro de fiebre, ascitis, de-
rrame pleural y sindrome poliadenopdtico sin filiar. Durante ingreso
presenta una evolucién térpida, objetivandose a la exploracién esple-
nomegalia y cuadro de anasarca. Analiticamente destacan hipoalbumi-
nemia (1,1 g/dl), insuficiencia renal (creatinina 1,88 mg/dl, FGE 36
mil/min), anemia (Hb 10,3 g/dl), trombocitopenia (123000/mm3) y ele-
vacion de reactantes de fase aguda (PCR 36 mg/dl, ferritina 1063 ng/ml,
fibrinégeno 1000 mg/dl). En PET/TC se observa un patron poliadeno-
patico discretamente hipermetabdlico supra e infradiafragmatico, con
incremento de captacién difuso del radiotrazador en bazo (SUV méx
3,5). Dado el empeoramiento clinico se decide realizar biopsia de ade-
nopatia laterocervical, siendo diagnéstica de enfermedad de Castleman
tipo linfoplasmocitario. En este momento la paciente es trasladada al
servicio de Hematologia. Se solicitaron serologias de VIH y PCR de
VHHS siendo ambas negativas, PCR: 32 mg/dl, IL6: 24,28 pg/ml, por lo
que se trata de una ECMi, de tipo TAFRO. Dada la presencia de criterios
de severidad: ECOG >2, insuficiencia renal, anasarca y disnea se decide
tratamiento con el anticuerpo monoclonal anti IL6, siltuximab y corti-
coides a altas dosis, pero dada la no disponibilidad de este formaco en
nuestro centro, se opté por iniciar primera linea con Rituximab
375mg/m? semanal, administrando un total de 8 ciclos del 13/07/2018
al 14/9/2018. A los 9 meses de la finalizacién la paciente se encuentra
en remisién completa, con normalizacién de todos los pardmetros ana-
liticos, incluida la IL6 (Figura 1).

Conclusiones: La enfermedad de Castleman es un trastorno linfoproli-
ferativo de célula B raro, curso habitualmente benigno y etiologia des-
conocida. La IL6 ha demostrado un papel central en la fisiopatologia de
la enfermedad y, por tanto, el tratamiento en primera linea, especial-
mente en casos severos, son los anticuerpos monoclonales anti IL6: Sil-
tuximab o Tocilizumab.

Figura 1.




