Bol Med Hosp Infant Mex 2012;69(2):149-150

CARTAS AL EDITOR

Diagndstico temprano y tratamiento adecuado de los pacientes con

inmunodeficiencia primaria

Early diagnosis and adequate treatment of patients with primary immunodefficiency

Amos Etzioni," Ricardo Sorensen,? Comité Directivo de la Semana Internacional 2012 de las

inmunodeficiencias primarias®

pesar de que, anteriormente, las inmunodefi-
ciencias primarias eran consideradas como un
rupo de afecciones poco comunes que afectaban
aproximadamente a una de entre 10,000 personas, esto no
sucede en la actualidad. Se sabe que las inmunodeficien-
cias primarias (IDP) son mucho mas frecuentes y pueden
ocurrir a cualquier edad, incluida la adultez. Basicamente,
casi todos los pacientes que ingresan al hospital con in-
fecciones severas con riesgo de vida y los pacientes con
infecciones menos severas pero recurrentes tienen una
respuesta inmunologica anormal. En muchos casos, con
los conocimientos actuales, se logra detectar el defecto
exacto. En otros, se desconoce el defecto inmunoldgico
primario. Periédicamente, se descubren nuevos defectos
genéticos que generan alguna deficiencia inmunologica.
Pero, para comprender bien la interaccion entre los dife-
rentes “actores” del sistema inmunologico, aun queda un
objetivo por lograr.

Todos nuestros esfuerzos estan orientados a resolver el
papel de las células, las moléculas y los diferentes 6rganos
del funcionamiento normal de la respuesta inmunologica, a
fin de mejorar la condicion de los pacientes con trastornos
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de inmunodeficiencia. Sin embargo, lo mas importante que
debemos lograr es la deteccion temprana de las diferentes
presentaciones clinicas de las inmunodeficiencias prima-
rias. Ello mejorard evidentemente la supervivencia y la
morbilidad. Por ejemplo, la realizacion de un trasplante de
células madre por inmunodeficiencias severas combinadas
durante los primeros 3 meses de vida aumenta el indice
de supervivencia a mas del 95% (lo que, antiguamente,
hubiera sido una afeccion mortal). Ademas, el trasplante
temprano tiene un efecto muy importante en el ahorro de
los costos de los tratamientos.!

Lahipogamaglobulinemia y la deficiencia de anticuerpos
son los defectos mas comunes del sistema inmunolégico
que generan infecciones serias, principalmente en los pul-
mones. Cierta anormalidad de los anticuerpos es parte de
la gran mayoria de las diferentes inmunodeficiencias. La
demora en el diagnodstico de la deficiencia de anticuerpos
y las neumonias recurrentes generaran bronquiectasia, que
puede implicar deficiencias pulmonares con mayor riesgo
de mortalidad y morbilidad.? Las deficiencias de anticuer-
pos también pueden generar sinusitis recurrente, otitis y
otros tipos de infecciones. Por lo tanto, la sustitucion de
inmunoglobulina debe comenzar lo mas tempranamente
posible.

En los ultimos 30 afios, el uso de inmunoglobulina
intravenosa se convirtié en el estandar reconocido de
atencion médica. La dosis debe personalizarse a fin de
lograr la concentracion minima de mas de 600 mg/dl o la
dosis suficiente para mantener al paciente libre de infec-
ciones severas. Recientemente, el uso de inmunoglobulina
subcutanea ha adquirido popularidad. En algunos paises,
hasta 90% de los pacientes son tratados con este tipo de
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inmunoglobulina. De esta forma, la sustitucion de la via
intravenosa y la posibilidad del tratamiento en el hogar
han aumentado la comodidad de los pacientes.’ Desafortu-
nadamente, en algunas partes del mundo, el suministro de
inmunoglobulina, intravenosa o subcutanea, es limitado,
y los pacientes no reciben la terapia adecuada.

Los esfuerzos para mejorar los conocimientos de los
médicos en todo el mundo y la concientizacion de la
poblacion general son un trabajo constante y continuo.
Este esfuerzo lo realizan, de manera conjunta, las organi-
zaciones de pacientes —principalmente la Jeffrey Modell
Foundation (JMF) y la Organizacion Internacional de
Pacientes para la Inmunodeficiencia Primaria (IPOPI)—,
varias organizaciones de médicos —la Sociedad Europea
para la Inmunodeficiencia Primaria (ESID), la Federacion
Europea de Sociedades Inmunoldgicas (EFIS), la Sociedad
Latinoamericana para la Inmunodeficiencia (LASID), la
Sociedad Africana para las Inmunodeficiencias (ASID) y
la Sociedad de Inmunologia Clinica (CIS)—, enfermeros
(INGID, el Grupo Internacional de Enfermeros para las
Inmunodeficiencias) y la industria (PPTA, la Asociacion
Terapéutica de Proteinas Plasmaticas).

La Semana Internacional de las IDP (WPIW) es una
iniciativa mundial de concientizacién cuyo objetivo es
mejorar la deteccion y el diagnodstico de las inmunode-

ficiencias primarias (IDP), como grupo importante y
creciente de enfermedades. Se celebra del 22 al 29 de abril
y culmina el Dia Internacional de la Inmunologia, el 29
de abril. Esta iniciativa es una excelente oportunidad para
lograr nuestro objetivo: educar a la comunidad médica y
general sobre las IDP. Dicha concientizacion aumentara
el diagnostico oportuno y logrard un mejor acceso al
tratamiento adecuado de nifnos y adultos cuyo prondstico
era muy malo.
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