Inmunodeficiencia Combinada Grave

enfermo tiene hermanos, los padres no pueden olvidar que deben compartir
su carifio y sus cuidados con ellos. Los padres también deben invertir fuerzas
para mantener su propia relacion. Si el estrés que supone la enfermedad del
nino y su tratamiento destruye la estructura de la familia, un buen resultado
terapéutico para el paciente sera de hecho una victoria pirrica.

El nino con IDCG debe ser aislado de los ninos que no pertenezcan a la familia,
especialmente de los ninos pequenos. Si el nino enfermo tiene hermanos
que vayan a la guarderia, la escuela dominical, al centro infantil o a la
escuela de primaria, la posibilidad de traer varicela a la casa representa el
mayor peligro. Afortunadamente, esta amenaza esta disminuyendo gracias
al uso generalizado de la vacuna de la varicela (Varivax). Sin embargo, los
padres deben alertar a las autoridades escolares de este peligro, para que
puedan ser notificados cuando haya un brote de varicela en el colegio. Si los
hermanos han sido vacunados o ya han tenido varicela, no hay peligro. Si los
hermanos no han sido vacunados o no han tenido varicela y han estado muy
expuestos a la enfermedad, deben vivir en otra casa durante el periodo de
incubacién (de 11 a 21 dias). Se considera que los hermanos han tenido un
contacto cercano con la varicela si han compartido la misma mesa de lectura,
comido o jugado con un nifo que manifiesta la varicela en cualquier momento
durante las 72 horas posteriores a dicha exposicion. Si algin hermano tiene
un brote de varicela en casa y expone al nifno con IDCG, el paciente debe
recibir inmunoglobulina especifica para la varicela (VZIG) o una terapia de
substitucion con inmunoglobulina inmediatamente. Si, a pesar de esto, el
nino se infecta de varicela, debe recibir acyclovir en el hospital durante un
periodo de 5 a 7 dias. Los nifos que han sido vacunados con la vacuna viva
de polio pueden secretar virus vivo de polio, que puede ser peligroso para los
ninos con IDCG. Por tanto, los ninos que entran en contacto con el nino con
IDCG (sus hermanos, por ejemplo) deben recibir la vacuna de polio con virus
muertos, no atenuados.

Por lo general, no se debe llevar a un niflo enfermo de IDCG a lugares pUblicos
(guarderias, centros infantiles de iglesias, consultorios médicos, etc.) donde
podria verse expuesto a otros nifos pequenos que pueden ser portadores de
agentes infecciosos. También debe limitarse el contacto con los parientes,
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especialmente con aquellos que tienen hijos pequenos. No es necesario
recurrir a procedimientos elaborados de aislamiento, ni que los padres lleven
mascaras o batas en casa. Sin embargo, es fundamental lavarse las manos con
frecuencia.

Aunque ninguna dieta es de especial ayuda, la nutricion es, sin embargo,
muy importante. En algunos casos, el nino enfermo de IDCG no puede
alimentarse de forma normal, lo que a su vez puede producir desnutricion.
Por consiguiente, algunos niflos pueden necesitar alimentacion intravenosa
continua para mantener la nutricion normal. Los nifios enfermos suelen tener
poco apetito, asi es que quiza no sea posible mantener una buena nutricion
con métodos habituales.

La muerte por infeccién de Pneumocistis jerovicii, un microorganismo muy
extendido que rara vez causa infecciones en personas normales, pero que
provoca neumonia en los pacientes con SCID, solia ser un desenlace comun
en este sindrome. La neumonia por este microorganismo puede prevenirse
mediante un tratamiento profilactico con trimetoprim-sulfametoxazol. Todos
los nifos con IDCG deben recibir este tratamiento preventivo hasta que el
defecto en sus células T haya sido corregido.

LAS VACUNAS DE VIRUS VIVOS Y LAS TRANSFUSIONES NO
IRRADIADAS DE SANGRE O PLAQUETAS SON PELIGROSAS.

Si usted o su médico sospechan que su hijo tiene una inmunodeficiencia seria,
no debe permitir que le administren vacunas de rotavirus, varicela, paperas,
sarampion, la vacuna viva de polio o BCG hasta que su estado inmunologico
haya sido evaluado. Como se ha mencionado anteriormente, los hermanos de
los pacientes no deben recibir vacunas vivas de polio o las nuevas vacunas
de rotavirus. Si los hermanos reciben las otras vacunas de virus vivos no es
probable que los transmitan al paciente. La excepcion puede ser la vacuna de
la varicela, si el hermano presenta un erupcion cutanea con ampollas.

Si un nino con una IDCG necesita una transfusion de sangre o de plaquetas,
debe recibir sangre o plaquetas irradiadas (negativas para CMV, sin leucocitos).
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Esta precaucion es necesaria para prevenir la enfermedad mortal de GVHD
[injerto contra huésped] de las células T en los productos sanguineos, e
impedir que el nifno contraiga una infeccion con CMV [citomegalovirus].

TERAPIA ESPECIFICA

La terapia de substitucion con inmunoglobulina intravenosa (IVIG) debe ser
administrada a los bebés con IDCG mayores de tres meses o que ya hayan
tenido infecciones. Aunque la IVIG no restablece la funcion de los linfocitos T
defectuosos, si reemplaza los anticuerpos que faltan como consecuencia del
defecto de los linfocitos B y, por tanto, resulta beneficiosa.

Para los enfermos con una IDCG debido a la deficiencia de ADA, la terapia
de substitucion con una forma modificada de esta enzima (procedente de la
vaca, llamada PEG-ADA) ha sido utilizada con cierto éxito. La reconstitucion
inmunologica lograda con la PEG-ADA no es una cura permanente y requiere
dos inyecciones subcutaneas a la semana por el resto de la vida del nifo. El
tratamiento con PEG-ADA no se recomienda si el paciente tiene un hermano
compatible HLA que pueda ser donante de médula osea.

La terapia de mayor éxito para la IDCG es la reconstitucion inmunoldgica por
medio de un trasplante de médula dsea o de sangre del cordon umbilical.
El trasplante de médula 6sea se debe realizar en centros médicos que han
tenido experiencia con esta enfermedad y su tratamiento optimo, y donde
haya pediatras inmunoélogos que puedan supervisar el trasplante. En un
trasplante de médula osea, las células de la médula ésea o de un donante
normal se introducen en el paciente inmunodeficiente para reemplazar los
linfocitos defectuosos del sistema inmunologico del paciente por células
normales del sistema inmunolégico del donante. El objetivo del trasplante en
pacientes con IDCG es corregir la disfuncion de su sistema inmunologico. En
esto se diferencian de los trasplantes en pacientes de cancer, cuyo objetivo
es erradicar las células cancerosas. Por otra parte, en este tipo de trasplantes
se utilizan muchos farmacos inhibidores del sistema inmunologico.

El donante ideal para un nifio con IDCG es un hermano o hermana normal
compatible HLA. Si no hay hermanos compatibles, en los Ultimos 30 afos
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se han desarrollado técnicas que alcanzan bastante éxito con donantes
emparentados semi-compatibles (como la madre o el padre). Por lo general
no es necesaria la quimioterapia previa al trasplante. En los Gltimos 30 afos
se han llevado a cabo varios cientos de trasplantes de médula en nifos con
IDCG, con un indice de supervivencia de entre el 60 y el 70%. Sin embargo,
los resultados son mejores si el donante es un hermano compatible (indice de
éxito superior al 85%) y si los trasplantes pueden realizarse poco después del
nacimiento o antes de los tres meses y medio de vida, (supervivencia superior
al 96%, incluso si solo son medio compatibles). Los trasplantes de medula ésea
HLA compatibles o los trasplantes de células sanguineas del cordon umbilical
de donantes no emparentados también han sido utilizados con éxito para
tratar el SCID.

No parece haber ninguna ventaja en el trasplante de células madre de la
médula o6sea in Utero sobre el trasplante realizado inmediatamente después
del nacimiento. Ademas, la madre no podria ser utilizada como donante ya que
la anestesia podria conllevar ciertos riesgos para el feto, los procedimientos
también presentarian riesgos para la madre y el feto, y no habria manera de
detectar GVHD.

Por ultimo, otro tipo de tratamiento que se ha explorado en las dos ultimas
décadas es la terapia génica. La terapia génica se ha utilizado con éxito
en varios casos de IDCG ligado al cromosoma X y por deficiencia de ADA.
Sin embargo, contindan las investigaciones en este campo para aumentar la
seguridad de este tratamiento. Es imposible utilizar la terapia génica si no
se conoce el gen anormal, de ahi la importancia de realizar un diagnostico
molecular.

PRONOSTICO

El sindrome de Inmunodeficiencia Combinada Grave suele considerarse la
mas grave de las inmunodeficiencias primarias. Si no se lleva a cabo con
éxito un trasplante de médula o una terapia génica, el paciente corre el
riesgo constante de contraer una infeccion grave o mortal. Si se realiza un
trasplante de médula con éxito, el paciente reemplaza su sistema inmunologico
defectuoso por otro que cumple sus funciones con normalidad, de modo que
quedan restablecidas las funciones de los linfocitos T. El primer transplante
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de médula dsea para IDCG se llevo a cabo en 1968. El paciente esta vivo y se
encuentra bien en la actualidad!
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NOTAS
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