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Registro de linfomas cutaneos primarios de la AEDV

| CrossMark

AEDV Primary Cutaneous Lymphoma Registry

El Registro de linfomas cutaneos primarios (LCP) es un pro-
yecto iniciado hace ya unos anos, al que algunos de nosotros
dedicamos muchas horas de trabajo e ilusion, pero que por
diferentes motivos no llegd a consolidarse. Recientemente,
junto a otros miembros del Grupo de Trabajo de Linfomas
Cutaneos de la AEDV, se cred un comité ejecutivo, coor-
dinado por Pablo Ortiz como investigador principal, y con
la inestimable colaboracion y apoyo del comité cientifico
formado por Ignacio Garcia Doval y Miguel Angel Descalzo,
por parte de la Unidad de Investigacion de la Fundacién Piel
Sana de la AEDV, pilar fundamental para el proyecto, y con-
seguimos finalmente en el ano 2016 la puesta en marcha del
Registro de los LCP.

¢Era necesario un registro de LCP?

La respuesta es afirmativa. Al igual que ocurre con otras
muchas enfermedades, los registros, son un instrumento
fundamental para mejorar el conocimiento de las mismas.
Basta tener presente la importancia que han tenido el
Registro de psoriasis BIOBADADERM para los pacientes con
psoriasis tratados con agentes bioldgicos, que comenzé en
2008 o el de melanoma maligno que se inicio6 ya en 1997
y lo que ambos han supuesto para el conocimiento de los
datos epidemiologicos de estas enfermedades en nuestro
pais.

Los LCP son un grupo heterogéneo de procesos linfo-
proliferativos malignos que se manifiestan inicialmente en
la piel, sin evidencia de afectacion extracutanea en el
momento del diagnostico’.

Se dividen principalmente atendiendo a su origen celu-
lar en linfomas cutaneos primarios de células T, linfomas
cutaneos primarios de células B y linfomas derivados de célu-
las natural killer. La mayoria de los linfomas cutaneos son
linfomas de células T (70-85%), y entre ellos el tipo mas
frecuente es la micosis fungoide que supone un 50% de los
linfomas cutaneos primarios de células T, mientras que un
15-30% corresponden a linfomas de células B?. Actualmente
los LCP se incluyen separados de otras entidades de origen

http://dx.doi.org/10.1016/j.ad.2017.02.008

extracutaneo en la clasificacion de la OMS de neoplasias
linfoides recientemente actualizada®(2016).

Los LCP son procesos infrecuentes. Se estima que su tasa
de incidencia mundial es de 1/100.000 casos al afio*. Esta
incidencia ha ido aumentando a lo largo de los anos. Sin
embargo, un trabajo publicado por Korgavkar et al. en 2013,
que revisa las incidencias de los linfomas cutaneos primarios
de células T de 9 centros de EE. UU., describe un incremento
de 1973 a 1998, aunque a partir de esta fecha los autores
indican una tendencia a la estabilizacion’.

En las series europeas la incidencia de los LCP es infe-
rior a las de EE. UU.. En Alemania® y el Reino Unido’
la tasa aproximada de incidencia reportada es de 4
casos x 10°/afo. En la poblacién noruega todavia es inferior
de 2,9 casos x 10%/ano®. Los registros de Holanda, Francia,
Italia y Suiza publican sus series de casos con la frecuencia
relativa de cada subtipo pero no proporcionan la incidencia
global de los LCP en su poblacion.

Los datos clinicoepidemiologicos de los LCP se han reco-
gido principalmente en algunos trabajos realizados en EE.
UU.° y en nuestro entorno los datos mas fiables provienen
del registro danés de linfomas cutaneos'®.

La participacion de miembros del Grupo de Trabajo de
Linfomas Cutaneos de la AEDV en congresos y reuniones
de grupos internacionales de linfomas cutaneos, como el
grupo de linfomas cutaneos de la European Organisation
for Research and Treatment of Cancer y la International
Society for Cutaneous Lymphomas ha permitido disponer
de una vision global del tema vy justificar la necesidad de
llevar a cabo un registro de pacientes a nivel estatal, que
sirva de poblacion de referencia para posteriormente poder
caracterizar el estado actual de los LCP en Espana.

A las consideraciones anteriores se debe anadir que los
LCP son enfermedades en ocasiones graves, en las que exis-
ten numerosas dudas sobre su diagndstico y manejo clinico,
pero que son dificiles de estudiar por ser enfermedades
raras.
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El proyecto del Registro de LCP pretende registrar a
estos pacientes en Espafa y localizarlos para la realizacion
posterior de estudios epidemioldgicos retrospectivos (que
deberan contar con su autorizacion especifica, diferente de
la de este estudio).

La finalidad del registro es permitir que sea facilmente
compatible con los datos recogidos en la historia clinica y
que no suponga un excesivo trabajo adicional al dermato-
logo.

¢/Cudles son los objetivos?

Identificar a los pacientes con LCP, a semejanza de otros
registros de enfermedades raras como el del Instituto de
Salud Carlos lll, que permita la realizacion de estudios epi-
demioldgicos retrospectivos.

Mantener activo el listado de pacientes para la realiza-
cion de posibles estudios prospectivos.

Describir la epidemiologia de los linfomas cutaneos en
nuestro medio, frecuencia y caracteristicas de los mismos.

Mediciones y variables a incluir.

El registro incluira de forma prospectiva a pacientes con
diagnostico confirmado de LCP.

Se recogeran datos basicos de sexo, edad, fecha de
diagnodstico, diagnostico y subtipo de linfoma, estadio'’'?,
pruebas diagnosticas, anatomia patoldgica, inmunohistoqui-
mica, biologia molecular, laboratorio e imagenes clinicas;
tratamientos realizados y evolucion, que se actualizaran en
las sucesivas visitas

/Qué centros pueden participar en el registro de LCP?

Todos los centros que dispongan de una consulta mono-
grafica de linfomas cutaneos y cumplan con los criterios
legales de puesta en marcha del estudio.

En cada centro se incluiran todos los pacientes sucesi-
vos que se atiendan en las consultas de linfomas cutaneos y
acepten su inclusion en el registro.

Se estima la participacion de unos 10 centros y que cada
centro incluya unos 30 pacientes, lo que supone un total
de unos 300 pacientes el primer ano y un crecimiento de
7 pacientes nuevos por afo/centro. Con una duracién de 5
anos se prevé incluir a unos 580 pacientes.

La limitacion mas importante del Registro de LCP es el
posible sesgo, dado que se incluiran pacientes atendidos
en centros de nivel terciario que no pueden ser totalmente
representativos del total de pacientes con LCP.

Consideraciones éticas.

El estudio solo se iniciara tras disponer de las auto-
rizaciones pertinentes de Comité Etico de Investigacion
Clinica y cumpliendo con la legislacion vigente, de acuerdo
con los principios de la Declaracion de Helsinki. No existe
riesgo ni beneficio para la participacion de los pacientes.
Se informara a los pacientes y se obtendra un consenti-
miento informado escrito. No existe compensacion por la
participacion ni a pacientes ni a investigadores. Los datos
de la aplicacion informatica estan anonimizados, identifica-
dos mediante un codigo numérico secuencial. Los resultados
del Registro, o de los estudios que surjan del mismo, se
publicaran en revistas cientificas, cualesquiera que sean. Al
tratarse de un proyecto Fundacion Piel Sana, se rigen por
la normativa de los mismos, que permiten el aprovecha-
miento de los datos por todos los participantes en el estudio
y por otros miembros de la AEDV. Por otra parte, se incluira
el registro en la base de datos Registry of patient regis-
tries, de la Agency for Health Care Research and Quality

(US Department of Health and Clinical Services), asociado a
Clinicaltrials.gov. Esto permite la difusion del registro y el
establecimiento de cooperaciones para aprovechar sus datos
anonimizados

La aplicacion del Registro de LCP esta ya disponible para
muchos de los centros hospitalarios de Espafia que manejan
este tipo de pacientes.

Una vez en marcha el Registro, de acuerdo con las normas
de proyectos de la Fundacion Piel Sana de la AEDV se podran
hacer propuestas de estudios y analisis, siguiendo el modelo
habitual en la Unidad de Investigacion. Tras su evaluacion
y aprobacion por el comité cientifico se podran poner en
marcha siempre que el nuevo estudio cumpla con toda la
normativa vigente (especificamente, que sea clasificado por
la AEMPS y aprobado por el comité de ética de investigacion
correspondiente). En este caso, el Registro solo trasmitira
a los centros la propuesta junto con la lista de codigos de
identificacion de los sujetos que podrian ser incluidos en el
nuevo estudio y que han aceptado por escrito ser contacta-
dos para este fin. Todas las responsabilidades de este nuevo
estudio seran de su promotor.

El Registro de LCP es ya una realidad, y ahora solo nos
queda estimular a los centros participantes, para que inclu-
yan a todos los pacientes con diagnodstico de LCP.
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