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Resumen

Objetivos: Analizar las caracteristicas clinicas de los pacientes con afectaciéon de SNC en la cohorte
del Registro del Grupo de Estudio de la EB (REGEB).

Métodos: Desde 2009, el Area de Trabajo de la EB-Linea Vasculitis-GEAS, con un disefio
multicéntrico, longitudinal y consecutivo ha recogido 529 pacientes segun los criterios de
clasificacion de EB (ISBD) procedentes de 16 hospitales de Espafa. Se han analizado las
caracteristicas clinicas de los pacientes con afectacion del SNC mediante SPSS 19.0.

Resultados: La cohorte esta formada por 285 mujeres (53,9%) y la edad media (DE) fue de 28,7
(12,4) anos. La mediana de retraso diagnostico fue de 24 meses (rango 0-420) y la de tiempo de
seguimiento de 131,5 meses (rango 0-758). El1 93% eran caucasicos. A lo largo del seguimiento 69
(13%) pacientes presentaron afectacion de SNC (3 de ellos con mas de una manifestacion). Cuarenta
(58%) fueron hombres, la edad media en el momento del diagndstico fue de 27,7(10,8) anos, la
mediana de retraso en el diagnostico de 24 meses (rango 0-240) y la mediana de seguimiento de 215
meses (rango 0-402). En 30 (44%) pacientes, la afectacion de SNC formé parte de los sintomas
iniciales de la EB. Tipo de manifestacion: 36 (52%) meningoencefalitis, 13 (19%) pseudotumor, 13
(19%) AVC, 7 (10%) trombosis de seno venoso, 2 alteracion de la marcha y 1 epilepsia. Respecto a
los pacientes sin afectacién de SNC no detectamos diferencias en cuanto a la edad, la raza ni el
retraso diagnostico. Presentaron mas tiempo de seguimiento (mediana 215 vs 119 meses, p = 0,001)
y predomino el sexo masculino (16% vs 10%, p = 0,04). No detectamos diferencias en la presencia
de afectacién mucocutdnea, artritis ni aneurismas, pero presentaron mas trombosis (46% vs 14%, p
< 0,001) y mas déficit residual visual (30% vs 17%, p = 0,012), si bien la afectacion ocular global,
aunque fue mas frecuente, no alcanz6 significacion estadistica (54% vs 44%, p = 0,15). En relacion
al tratamiento recibieron méas anticoagulacion (35% vs 11%, p < 0,001), antiagregacion (152% vs
4%, p = 0,001) e inmunosupresores (62% vs 49%, p < 0,04).

Conclusiones: La afectacion del SNC en la cohorte REGEB es poco frecuente aunque en la mitad de
casos es la manifestacion inicial. Predomina en el sexo masculino y se asocia a trombosis y mayor
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déficit visual residual.
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