Sindrome de Wiskott-Aldrich

La Unica "cura permanente” para el SWA es un trasplante de médula dsea
o el trasplante de células madre extraidas del cordon umbilical, de modo
que la busqueda de un donante compatible de HLA debe iniciarse tan
pronto como se establezca el diagnostico del SWA . Dado que los pacientes
con SWA mantienen ciertas funciones residuales de los linfocitos T, a pesar
de la inmunodeficiencia, los farmacos inmunosupresores y /o la radiacion
total del cuerpo son necesarios para “acondicionar” al paciente antes del
trasplante. Si el nifo afectado tiene hermanos sanos de los mismos padres,
se deben tomar muestras de tejido a toda la familia para determinar
si existe un hermano con HLA idéntico (tejidos compatibles) que pueda
hacer de donante para el trasplante de médula 6sea. Los resultados del
trasplante de médula 6sea de hermanos con HLA idéntico en estos enfermos
son excelentes, con un porcentaje de éxito (curacion) de entre el 80% vy el
90%. Este procedimiento es, por tanto, el tratamiento preferido para nifos
con sintomas significativos de SWA. La decision de realizar un trasplante de
médula 6sea de hermanos con HLA compatible en pacientes con formas clinicas
mas leves, tales como la trombocitopenia aislada, es mas dificil y debe ser
discutida con un experto inmundlogo. El éxito de los trasplantes de donantes
compatibles no emparentados (MUD, por sus siglas en inglés) ha mejorado
considerablemente en las dos Ultimas décadas. Los trasplantes de donantes
totalmente compatibles no emparentados tienen ahora practicamente tanto
éxito como los trasplantes de hermanos compatibles, si se realizan en nifios
menores de 5 6 6 anos de edad y antes de que presenten alguna complicacion
grave, como una infeccion virica grave o cancer. El porcentaje de éxito de los
trasplantes de donantes totalmente compatibles no emparentados disminuye
con la edad, de manera que la decision de llevar a cabo un trasplante en
adolescentes o adultos con SWA puede resultar dificil. Las células madre del
cordon umbilical, total o parcialmente compatibles, han sido utilizadas con
éxito para la reconstitucion inmunoldgica y la correccion de anormalidades
de las plaquetas en algunos pacientes con SWA, y debe considerarse si no se
dispone de un hermano compatible o un donante totalmente compatible no
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emparentado. En contraste con el excelente resultado de los trasplantes HLA
compatibles, el trasplante de médula 6sea haploidéntico (cuando el donante
es uno de los padres) ha tenido mucho menos éxito que los trasplantes de
donantes HLA compatibles.

PRONOSTICO

Hace tres décadas, el Sindrome de Wiskott-Aldrich clasico era una de las
inmunodeficiencias primarias mas graves, cuya esperanza de vida era solo de
entre 2y 3 anos. Aunque sigue siendo una enfermedad grave con complicaciones
que pueden poner la vida en peligro, muchos varones afectados pasan la
pubertad, llegan a la edad adulta, llevan vidas productivas y tienen sus propias
familias. Los pacientes de mas edad sometidos a trasplantes de médula désea
ya tienen hoy en dia entre veinte y treinta anos, y parecen estar curados,
pues no han desarrollado tumores malignos ni enfermedades autoinmunes.
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