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Resumen

Objetivos: Laenfermedad de Castleman multicéntrica (ECM) es un trastorno linfoproliferativo raro y
heterogéneo que afecta a multiples ganglios linféticos, causando inflamacion sistémica, citopeniasy una
disfuncién multiorgénica potencialmente mortal. Los casos multicéntricos negativos para el herpesvirus
humano-8 (HV H-8), que comprenden del 33 al 50% del total de ECM, se consideran idiopaticos (ECMi) tras
excluir otras infecciones, trastornos autoinmunes/autoinflamatorios y neoplasias. El diagndéstico y manejo de
la ECMi representa un reto clinico que requiere una colaboracion multidisciplinar entre clinicos y pat6logos.
Los avances en el tratamiento han destacado €l papel delalL-6 en la patogénesis de laenfermedad. La
ausencia de consenso de criterios diagndsticos hasta 2017, la escasez de biomarcadores especificos, junto con
criterios de respuesta variables complican € diagnostico y la evaluacion del tratamiento. Ademas, la
complegjidad histopatol 6gica, la heterogeneidad clinicay el solapamiento con enfermedades imitadoras, junto
con labgjaincidenciade la ECMi, amenudo conducen a errores diagnésticos o casos no diagnosticados. Esto
contribuye a un pronéstico desfavorable, con unatasa de mortalidad del 35% alos 5 afios del diagndstico y
del 60% alos 10 afios. En este contexto, y ante la escasez de datos epidemiol 0gicos en paises occidental est-
8, se propone & Registro Espariol de ECMi.

Métodos: Se trata de un estudio observacional, multicéntrico y prospectivo, disefiado para mejorar €l
conocimiento sobre la epidemiologia, caracteristicas clinicasy resultados del tratamiento de laECMi en
Esparia. Consta de una cohorte de prevalencia de casos histéricos de pacientes de ECMi, analizados para
describir las caracteristicas clinicas y los patrones de tratamiento, y una cohorte de incidencia de nuevos
diagnosticos de ECMi identificados durante el periodo de reclutamiento, seguidos de forma prospectiva
segln la practica clinica habitual.

Resultados: Hasta lafecha, se han incluido 43 pacientes, de |os cuales 35 cumplieron los criterios de
inclusion: 30 en la cohorte de prevalenciay 5 en la cohorte de incidencia. Ocho casos (7 de prevalencia, 1 de
incidencia) fueron excluidos por fallo de seleccién. En la cohorte de prevalencia (30 pacientes de 15 centros),
la mediana de edad fue de 47 afnos, con distribucion equitativa por sexo y predominio de individuos
caucasicos (76,7%) (tabla). El 93,3% habia recibido tratamiento farmacol 6gico previo alainclusién en el
estudio, con una mediana de 3 lineas terapéuticas (rango 1-8). En el momento de lainclusion, 21 pacientes se
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encontraban en tratamiento activo, principa mente con siltuximab (85,7%), seguido por sirolimus (4,8%) y
tocilizumab (4,8%). La prevalencia estimada de la ECMi en esta muestra es de 0,50715 casos por 100.000
habitantes (1C95%:0,32567-0,68863).

Caracteristicas de pacientes N =30

Edad (afios); Mediana (Rango) 47 (18-85)

Género; n (%) Masculino 15 (50,0)
Femenino 15 (50,0)

Tiempo desde el diagnostico; (meses); 47,4 (1,8-301,9)

mediana (rango)

Subtipo de ECMi; n (%) NOS 23 (76,6)
TAFRO 7(233)

Gravedad de la ECMi al diagnostico; n  [No grave 21 (70,0)
(%0)

Grave 9 (30,0)

Subtipo histol6gico de ECMi; n (%) Plasmacitico 13 (43,3)
Mixto 10 (33,3)

Hipervascular 4 (13,3)

No disponible 3 (10,0

Estado de la ECMI; n (%) Respuesta completa 11 (36,7)
Enfermedad estable 9 (30,0)

Respuesta parcial 8 (26,7)

Enfermedad en progresion 2 (6,7)
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Tratamientos previos a consentimiento 28 (93,3)
informado; n (%)

Conclusiones. Este es el primer estudio que evalUala prevalencia de la ECMi en Espafia. La prevalencia
reportada coincide con resultados publicados en otros paises. Lainhibicion delalL-6 eslaestrategia
terapéutica mas empleada en la cohorte, con siltuximab como tratamiento predominante. Estos hallazgos
proporcionan informacion clave sobre la epidemiologiay el mangjo clinico de laECMI, contribuyendo ala
comprension global de esta enfermedad minoritariay estableciendo una base para mejorar su diagnéstico y
tratamiento en la practica clinica.
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