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RESUMEN

Las inmunodeficiencias primarias son enfermedades genéticas que se caracterizan por una
predisposicion a desarrollar infecciones repetidas, graves, por gérmenes oportunistas y que pueden
poner en peligro la vida cuando no se diagnostican y tratan oportunamente. El retraso en el diagndstico
se asocia con frecuencia a dafio permanente en dérganos vitales y discapacidad que por lo general

es proporcional al retraso en el diagnéstico y el inicio de tratamiento. Gracias a los avances en el
diagndstico y tratamiento de estas enfermedades, cada dia se tienen mas pacientes que sobreviven y
llegan a la edad adulta. En los ultimos afios han surgido diversos instrumentos que permiten evaluar la
calidad de vida de pacientes en edad pediatrica que sufren de enfermedades crénicas. En este articulo
hacemos una revisién de los instrumentos disponibles para evaluar la calidad de vida en pediatria y de
los reportes que existen sobre su uso para evaluarla en pacientes que sufren de inmunodeficiencias
primarias.
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ABSTRACT

Primary immunodeficiencies are genetic diseases that are characterized by a predisposition to repeated
infections, that are usually severe and / or caused by opportunistic microorganisms. They can be life
threatening if not diagnosed and treated promptly. Diagnosis delay is often associated with permanent
damage to vital organs and disability that are usually proportional to the delay to begin treatment.Thanks
to advances in diagnosis and treatment of these diseases, there are more patients every day who survive
to adulthood. In recent years there have been developed several instruments to assess quality of life of
pediatric patients suffering from chronic diseases. In this article we review the available instruments to
assess quality of life in children and about publications using these instruments to evaluate quality of life
in patients suffering from primary immunodeficiencies.
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Las inmunodeficiencias primarias (IDP) fueron descritas
por primera vez hace poco mas de 50 afios cuando el
desarrollo de antibiéticos efectivos empezé a controlar
a las infecciones y desenmascaro defectos subyacentes
del sistema inmune.! Se trata de enfermedades here-
ditarias, generalmente causadas por alteraciones mo-
nogénicas. Actualmente sabemos que el ambiente es
uno de los factores contribuyentes para su expresion.
Las IDP pueden afectar el sistema inmune en su desa-
rrollo, funcién, o en ambos.? Se clasifican de acuerdo a
la afeccion particular del sistema inmune que presentan
y desde 1970 existe un Comité de Expertos en Inmu-
nodeficiencias Primarias de la Union Internacional de
Sociedades de Inmunologia, quienes son los encarga-
dos de realizar y actualizar esta clasificacion, la cual
se reconoce Yy utiliza mundialmente. Existen mas de
150 tipos, los cuales se dividen a su vez en subtipos.
La incidencia de las IDP varia segun el sitio geogréafi-
co y las caracteristicas demograficas de la poblacion,
encontrandose con mayor frecuencia en poblaciones
pequefas, genéticamente aisladas. Con excepcion de
la deficiencia selectiva de IgA, el resto de las IDP son
poco frecuentes; en general se estima una incidencia
aproximada de las formas graves y potencialmente fata-
les de IDP de 1 en 10,000 nacidos vivos.® Sin embargo
en conjunto, su prevalencia no es despreciable. En 2006
en Estados Unidos se estimé que habia 50,000 casos
de IDP diagnosticados, lo cual puede compararse con el
ndmero de casos estimados de otras enfermedades de
etiologia genética mejor conocidas como por ejemplo la
hemofilia (menos de 15,000), fibrosis quistica (30,000),
o enfermedad de Huntington (30,000).t En el 2007 Boyle
publica un estudio en una muestra representativa de po-
blacién abierta en los Estados Unidos, donde mediante
una encuesta reporta una prevalencia estimada de las
IDP de 1:1,200.* En América Latina Leyva et al repor-
taron en 2007 que de un total de 3,321 pacientes de 12
paises de la region, incluido México, con diagnéstico de
IDP, mas del 50% tenian una deficiencia de anticuerpos,
siendo la mas frecuente la deficiencia de IgA.®> No existe
a la fecha ningun estudio de escrutinio al nacimiento, ni
en otra etapa de la vida, como si lo hay para muchas
otras enfermedades. En los ultimos afios es notorio el
avance del conocimiento de estas enfermedades, de su
expresion clinica y mas recientemente de las alteracio-
nes genéticas a las que se asocian.® Esto ha permitido
que el diagnostico se pueda establecer con mayor preci-
sion y en algunos paises se haga de manera temprana,
ademas de aumentar el nUmero de casos diagnostica-
dos y tratados oportunamente. Esto no se logra ain en
México ni en muchos otros paises de América Latina y
el mundo, principalmente debido a que los médicos, tan-
to generales como pediatras, frecuentemente no estan
familiarizados con las manifestaciones clinicas, ni con
las complicaciones de estas enfermedades, o se tiene la

idea de que son enfermedades muy raras, por lo que en
general son subdiagnosticadas.®

Cuando las IDP no son diagnosticadas oportunamen-
te y tratadas en forma adecuada, favorecen la aparicién
de infecciones que pueden ser graves y poner en peligro
la funcion del o los 6rganos afectados y en ocasiones la
vida. Las infecciones repetidas producen dafio crénico
a organos y tejidos, reduciendo la esperanza de vida de
manera significativa.” Esto es mas evidente en paises
en vias de desarrollo, como el nuestro, en donde los re-
cursos para su diagnéstico y tratamientos son limitados,
reduciendo también de manera importante la informa-
cion epidemiologica disponible. Es por esto que han sur-
gido organizaciones como la Sociedad Latinoamericana
de Inmunodeficiencias Primarias (LAGID), la cual tiene
desde 1993 como uno de sus principales objetivos la
creacion de un registro de IDP en América Latina.®

En México, al igual que en América Latina y el resto
del mundo, las IDP con defecto predominante en la pro-
duccién de anticuerpos, son las que se diagnostican con
mayor frecuencia.® A diferencia de las IDP combinadas
graves o los defectos de fagocitosis que se presentan
con infecciones graves y recurrentes en los primeros
meses de vida, los pacientes que tienen defectos de an-
ticuerpos inician con infecciones, por lo general hasta
después de los 6 meses de vida cuando disminuyen los
niveles de IgG materna que fue transferida a través de
la placenta en el dltimo trimestre del embarazo. En oca-
siones los pacientes pueden permanecer asintomaticos,
incluso por mas de dos afios, especialmente si han reci-
bido lactancia materna exclusiva por tiempo prolongado
0 viven en ambientes relativamente aislados, en donde
no conviven con otros nifios y por lo tanto tienen una
exposicion limitada a gérmenes.®

Actualmente, el tratamiento de estas enfermedades
es la administracion periédica de inmunoglobulina hu-
mana con el objetivo de mantener niveles séricos de IgG
similares a los de una persona sin inmunodeficiencia.
Esta se aisl6 por primera vez durante la Segunda Gue-
rra Mundial y se usé por via intramuscular por muchos
afios como tratamiento de las IDP y no fue sino hasta
1982 que se hizo el primer estudio multicéntrico de su
uso por via intravenosa.! Esta modalidad de tratamiento
es en la actualidad la mas comdn, aunque en los Esta-
dos Unidos, Europa y algunos paises de América del
Sur se utiliza con frecuencia la administracion subcuta-
nea. En general la IGIV se considera segura y bien tole-
rada.>!° La sustitucion con inmunoglobulina tiene como
meta mantener niveles séricos de IgG mayores de 500 a
600 mg/dL. Para lograr estos niveles séricos constantes
se requiere en promedio una dosis de 300 a 500 mg
por kilogramo de peso cada mes, dependiendo de cada
persona.l12

Las IDP son enfermedades crénicas; hasta el mo-
mento, a pesar de los avances que se han dado en su
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tratamiento, la mayoria de las veces no es posible cu-
rarlas. Los pacientes que las padecen son sometidos
durante toda su vida a tratamientos diversos, los cuales,
aunados a la predisposicion inherente a infecciones, los
someten a frecuentes hospitalizaciones y visitas al mé-
dico. Esté claro que al padecer una enfermedad cronica
la calidad de vida (CdV) de los pacientes y de la gente
que los rodea, familiares, cuidadores, se ve afectada.

EVALUACION DE LA CALIDAD DE VIDA
RELACIONADA A LA SALUD (CDVRS)

Desde hace algunos afios, de manera global, existe una
creciente preocupacién por conocer y medir la CdVRS
de manera general en la poblacion pero con mayor inte-
rés en las enfermedades cronicas. Existe por tanto una
continua aparicion de herramientas en un inicio genéri-
cas y ahora cada vez mas especificas para la medicion
de la CdVRS, principalmente en las enfermedades cro6-
nicas.'®!* En un inicio estos instrumentos se disefiaron
como herramienta metodolégica para medir o evaluar el
éxito de un tratamiento desde el ambito de la CdVRS;
sin embargo, a pesar de su extenso uso en adultos,
en niflos es un recurso poco utilizado.*® Actualmente
las encuestas de CdVRS se empiezan a implementar
como una herramienta que se considera necesaria en
la practica médica diaria para evaluar la respuesta a tra-
tamientos o la evolucién de los pacientes de una mane-
ra mas integral. Existen estudios, muchos de ellos en
adultos, que han encontrado ventajas claras de medir la
CdVRS en la préactica médica diaria. Algunas de estas
ventajas son: facilitar la comunicacion médico-paciente,
mejorar la satisfaccion del paciente, incrementar la de-
teccion de problemas funcionales, la informacién y la al-
teracion de la gestién clinica y mejorar los resultados de
las acciones tomadas con el paciente.'® Las encuestas
de CdVRS, en pediatria, también nos ayudan a conocer
la percepcion que tiene el paciente de su enfermedad,
asi como el grado de afeccién que le confiere desde su
perspectiva.

La medicion de la CdVRS en los pacientes se ha
convertido en una disciplina formal con un marco teé-
rico estricto, metodologia establecida y con diferentes
aplicaciones desde hace aproximadamente 30 afios.*’

El estudio de la CdV ha crecido gracias al esfuerzo
conjunto de los desarrolladores de instrumentos y de
los investigadores clinicos que los ponen en practica.
Se han creado instrumentos y centros especializados
para el desarrollo de éstos, para hacer sus traduccio-
nes y adaptarlos culturalmente a las distintas regiones
0 paises de aplicacién. Todo lo anterior ha llevado a la
creacion de una sociedad profesional dedicada exclusi-
vamente a regular el campo de la CdVRS y su evalua-
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cion: The International Society for Quality Life Research
(ISOQol).Y"

La medicién de CdVRS en nifios establece retos es-
peciales.’®*!® Uno de los principales inconvenientes al
desarrollar instrumentos que miden CdV en esta etapa
de la vida, es mantener una adecuada sensibilidad de
acuerdo a la edad del paciente, dado que la adecuada
evaluacion de la CdVRS se relaciona con la edad y el
desarrollo alcanzados por el paciente pediatrico y por
lo tanto, los instrumentos deben adaptarse.!® Ademas,
debemos tomar en cuenta que los nifilos suelen ser de-
pendientes de su familia, en especial de los padres, por
lo que es importante también evaluar la CdVRS desde
el punto de vista del cuidador. Se ha demostrado, a su
vez, que en muchos casos existe poca correlacién entre
las respuestas de los padres o cuidadores y las de los
nifios, por lo que no son del todo validos los instrumen-
tos ni los estudios que Unicamente miden la CdVRS en
nifios mediante preguntas a los cuidadores.*®

La mayoria de los instrumentos que evaltan la Cd-
VRS en edad pediatrica estan concebidos segun el
modelo psicométrico que se basa en la capacidad del
individuo para discernir entre estimulos de diferente in-
tensidad recogiendo las respuestas en escalas.'”

Los instrumentos para medir la CdVRS permiten eva-
luar la forma en la que el sujeto percibe su estado de
salud-enfermedad. El estado de salud-enfermedad se
concibe a partir de la percepcién subjetiva del individuo,
gue se encuentra inmerso en un sistema de valores,
creencias y costumbres, desde donde se proyectan de
forma particular los objetivos, las expectativas y las pre-
ocupaciones. Este concepto de salud en nifios y adoles-
centes no sélo deben considerar los aspectos fisicos,
psicolégicos y sociales, sino también la habilidad de rea-
lizar actividades apropiadas para su edad.*®

Existen dudas y distintas opiniones sobre la verda-
dera importancia de la medicion de CdVRS en nifios y
hay quienes consideran indtil su aplicacién clinica; sin
embargo, en adultos se ha demostrado su utilidad para
mejorar el seguimiento de enfermedades cronicas. Se
debe tomar siempre en cuenta que al medir CdVRS el
objetivo debe ser implementar medidas que la mejoreny
no solo reportar los resultados de las mismas.

EVALUACION DE LA CDVRS EN IDP

La primera publicacion sobre CdVRS en IDP que tomara
en cuenta el punto de vista del paciente data de 1993,
mas de 40 afios después del primer reporte que descri-
bié estas enfermedades.'® Han pasado casi 20 afios y
las publicaciones sobre el tema siguen siendo escasas,
sin embargo cobra cada vez mayor relevancia. Llama
la atencion el que a pesar de tratarse las IDP de enfer-
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medades principalmente estudiadas durante la infancia
por pediatras y que sélo recientemente se han podido
estudiar en adultos debido a la mayor esperanza de vida
que presentan hoy en dia, la mayoria de los estudios pu-
blicados hasta la fecha sobre CdVRS en IDP sélo hayan
incluido precisamente adultos.??” Existen estudios que
han incluido adultos y nifios, aunque generalmente las
muestras pediatricas son muy pequefas.?®32 De acuer-
do a lo que hemos investigado, hasta el momento solo
existen cuatro publicaciones que incluyeron Gnicamente
a nifos y adolescentes en sus estudios sobre CdVRS en
IDP.33% Por otro lado, todos los estudios realizados pro-
vienen de Europa y Estados Unidos; existe Unicamente
una publicacion irani.®® Por lo tanto se trata de un cam-
po de estudio virgen en América Latina. Llama la aten-
cion que de las publicaciones encontradas todas, salvo
una,®” tratan sobre la CdVRS en IDP de anticuerpos,
mostrando nuevamente las tendencias epidemioldgicas
que siguen estas enfermedades.

En adultos y de manera interesante también a partir
de los catorce afios de edad la herramienta més utiliza-
da para medir CdVRS en IDP hasta el momento ha sido
la Medical Outcomes Study Short Form-36 Item Health
Survey (SF-36).21:2224.2632 Estg herramienta es uno de
varios cuestionarios genéricos desarrollados para eva-
luar la CdVRS. Tiene 36 reactivos que miden ocho do-
minios conceptuales: Calidad de vida autorreportada,
funcionamiento fisico, dolor corporal, salud mental, li-
mitaciones fisicas, limitaciones emocionales, vitalidad y
funcionamiento social.*

Existe también una herramienta denominada Life
Quality Index (LQI), la cual fue desarrollada especifica-
mente para pacientes con IDP con el objetivo de medir
la satisfaccion en cuanto al tratamiento. Se ha usado
tanto para individuos que reciben tratamiento intrahos-
pitalario intravenoso, como para personas que se tratan
con infusiones autoadministradas en casa. Se ha utiliza-
do tanto en adultos como en nifios (respondida por los
padres).?228-30 Esta herramienta contiene 15 reactivos
cuya intencion es examinar la percepcion del individuo
en cuanto al impacto del tratamiento con IgG en las ac-
tividades diarias.??

En nifios y adolescentes menores de catorce afios
el instrumento mas utilizado hasta ahora para medir
CdVRS en IDP es el Child Health Questionnaire-Parent
Report (version CHQ-PF50).19.28-323435 Se trata de una
herramienta que consta de 50 reactivos, 14 conceptos
y 2 puntajes totales que conjuntan la salud fisica por
una parte, y por la otra la salud psicosocial; sin embargo
es respondida Unicamente por los padres o cuidadores
y no por el paciente.** Hemos encontrado Unicamente
un estudio en el cual se aplicé también la version res-
pondida por nifios (CHQ-CHF87), la cual consta de 87
reactivos, 12 conceptos y los mismos 2 puntajes totales
de la version para padres o cuidadores. Se ha aplicado

Cuadro I.

Nimero de reactivos  Nimero de reactivos

Concepto Formato para padres  Formato para nifios
Funcionamiento fisico 6 9
Rol/limitaciones

sociales emocional N/A 3
Rol/limitaciones sociales

Comportamiento N/A 3
Rol/limitaciones sociales

Emocional/comportamiento 3 N/A
Rol/limitaciones sociales

Estado fisico 3 3
Rol/limitaciones sociales

Salud 3 N/A
Dolor corporal 2 2
Comportamiento general 6 17
Salud mental 5 16
Autoestima 6 14
Percepcion de salud

general 6 12
Cambios en la salud 1 1
Impacto emocional

en los padres 3 N/A
Impacto en el tiempo

de los padres 3 N/A
Actividades familiares 6 6
Cohesion familiar 1 1

en nifios mayores de siete afios y ha demostrado ser
vélido y confiable. Se cuenta con versiones validadas en
espafiol de México. Los conceptos que evalla son los
siguientes del Cuadro I.

En un estudio sueco los dos Ultimos apartados, ac-
tividades familiares y cohesién familiar, no se utilizaron
en el cuestionario para nifios por considerarse inapro-
piados.*®

Existen ademas dos reportes en los cuales se ha
usado el Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL). Es
este un instrumento utilizado y validado para medir la
CdVRS asociada al estado de salud en pacientes pe-
diatricos sanos o enfermos con un abordaje basado en
maédulos.3840

El cuestionario general del PedsQL esta disefiado
para medir las dimensiones de la salud establecidas por
la Organizacion Mundial de la Salud en 1948: fisica, so-
cial y emocional, ademas del estado funcional del indi-
viduo basado en su rol o papel dentro de la comunidad.
Se trata de un instrumento practico, corto, que lleva me-
nos de 4 minutos contestar y que tiene un formato adap-
tado a las diferentes edades pediatricas con base en el
nivel de desarrollo necesario para responderlo. Ademas,
ha demostrado ser valido, confiable y responde a cam-
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Cuadro Il.

Concepto Numero de reactivos

Funcionamiento fisico
Funcionamiento emocional
Funcionamiento social
Funcionamiento escolar

o1 o1 01 0

bios con el tiempo. Cuenta con traducciones validadas
en un gran nimero de idiomas, incluyendo el espafiol
de México.Consta de 23 reactivos divididos (Cuadro II).

Cada uno de estos reactivos esta adaptado en cues-
tionarios independientes por rangos de edad, con cues-
tionarios contestados por el nifio a partir de los 5 afios
y otro contestado por los padres.®®-° Sin embargo, sélo
en uno de los estudios encontrados se realizaron cues-
tionarios tanto a los nifios como a los padres o cuidado-
res® y en otro Unicamente fueron respondidos por los
nifios.®

¢QUE ENFOQUE HAN TENIDO LOS ESTUDIOS
REALIZADOS HASTA EL MOMENTO Y QUE SE HA
ENCONTRADO?

Hasta el momento y de acuerdo a lo que hemos encon-
trado el enfoque de los estudios realizados sobre Cd-
VRS en IDP ha seguido dos vertientes principales. La
primera ha sido evaluar la calidad de vida de personas
con IDP y compararla con la de individuos sanos o con
otras enfermedades cronicas.?-21:23:24.27.33,34.3641 | 3 se-
gunda ha sido comparar la CdVRS con distintas moda-
lidades de tratamiento, principalmente el tratamiento en
hospitales y consultorios médicos contra el tratamiento
en casa, la via de administracion de IgG intravenosa (V)
contra subcutanea (SC), asi como combinaciones de
estos cuatro factores.19.22:28-32.35

En cuanto a los estudios sobre la CdVRS de los indi-
viduos con IDP comparada con la de personas sanas o
que padecen otras enfermedades cronico-degenerativas
se ha encontrado lo siguiente:

Los adultos con inmunodeficiencias primarias some-
tidos a terapia de reemplazo de por vida con IgG suelen
tener CdVRS similar a la de los adultos sanos y de he-
cho llama la atencién el hecho de que suelen tener mas
alta escolaridad, asi como remuneraciones significativa-
mente mas altas que los adultos sanos en general. Sin
embargo, estos pacientes son hospitalizados con mayor
frecuencia y pierden més dias de trabajo o escuela por
afio que los adultos sanos.?>%4! Estos estudios fueron
realizados en individuos con agammaglobulinemia liga-
da a X (ALX). Se ha observado también que el desem-
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pleo y la enfermedad avanzada disminuyen la CdVRS
de los adultos con IDP; asi mismo, el tener relaciones
afectivas cercanas y sanas, asi como el sentirse com-
petentes la aumentan.? En un estudio estadounidense
realizado en 1998 y publicado en 2003 se comparo la
CdVRS de 58 pacientes adultos con inmunodeficiencia
comun variable (IDCV) recibiendo terapia de reemplazo
con IgGlV con la CdVRS de pacientes con diabetes me-
llitus y con insuficiencia cardiaca congestiva; los datos
de estos dos ultimos grupos se obtuvieron de publica-
ciones previas hechas también en poblacion estadouni-
dense. Se encontré que la CdVRS de los pacientes con
IDCV era peor que la de los otros dos grupos de pa-
cientes mencionados.?* Sin embargo, de manera intere-
sante, 11 afios después se aplico nuevamente la misma
encuesta sobre CdVRS a 12 de los pacientes con IDCV
previamente encuestados y se encontrd que su calidad
de vida se habia mantenido igual durante todo ese tiem-
po. Este estudio fue publicado en 2010.?” Lo anterior
muestra que aunque la CdVRS puede ser relativamente
baja en las personas que sufren IDP, ésta se mantiene
Yy no necesariamente se deteriora con el tiempo, como
seria esperado con otras enfermedades crénicas.

En nifilos se han realizado alin menos estudios que
en adultos en este sentido. En 2008 se publicé un es-
tudio italiano que comparé la CdVRS de 25 nifios y
adolescentes con diagndstico de ALX con la de nifios
con enfermedades reumaticas (datos publicados previa-
mente) y con la de 80 niflos sanos. En este estudio se
aplicaron cuestionarios de CdVRS (PedsQL), tanto a los
padres o cuidadores como a los nifios directamente. Se
encontré que los nifios con ALX percibian una menor
CdV global que los nifios sanos, la cual sin embargo era
significativamente mayor que la de los nifios con enfer-
medades reumaticas. Asi mismo, la diferencia en cuanto
a CdV de los nifios con ALX y los nifios sanos se debio
sobre todo a la percepcién de una CdV psicosocial dis-
minuida y no a un compromiso de la salud fisica. Estos
pacientes eran tratados mensualmente con IgGIV y no
tenian problemas de ausentismo escolar. No hubo dife-
rencias significativas entre las percepciones de los nifios
y las de sus cuidadores.® En otro estudio estadouniden-
se publicado en 2004 se comparé la CdVRS de 36 nifios
y adolescentes de 4 a 18 afios con IDP con la de 36
nifios y adolescentes con artritis idiopatica juvenil (AlJ)
y con la de 36 nifios y adolescentes sanos. En este es-
tudio Gnicamente se aplicaron cuestionarios sobre Cd-
VRS a los cuidadores y no a los nifios (CHQ-PF50). Se
encontré que los nifilos con IDP presentan una CDVRS
mas baja que la de los nifios sanos y similar en muchos
aspectos a la de los nifios con AlJ. Sin embargo, los
padres de nifios con IDP perciben mayores limitaciones
en su tiempo personal y en las actividades familiares y
menor salud general en sus hijos que los padres de ni-
flos con AlJ; por otro lado, los nifios con AlJ parecen
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presentar mas dolor corporal que los nifios con IDP. Los
pacientes en este estudio eran tratados con IgGIV.3*

En cuanto a los estudios que comparan distintas mo-
dalidades de tratamiento para IDP, se ha encontrado lo
siguiente:

Desde mediados de la década pasada se ha venido
acumulando evidencia en una modesta cantidad de ar-
ticulos sobre el aumento en la CDVRS que conllevan
tanto la terapia administrada en casa, ya sea por el
paciente o por sus cuidadores, como la administracion
subcutanea de 1gG.19.2228-32.35

En este caso, la mayoria de los estudios han incluido
adultos y nifios, aunque como se ha mencionado pre-
viamente las muestras pediatricas suelen ser pequefias.

Se ha establecido que el tratamiento en casa, aun
siendo 1V, es el factor que mas aumenta la CdVRS de
los pacientes con IDP tratados con IgG, tanto en adul-
tos como en nifios.1921.22.28-3032.35 Ademas la terapia en
casa tiene un impacto muy benéfico en los costos ge-
nerados al paciente llegando a disminuirlos hasta en
un 50%.%0313% Asi mismo, la via SC de administracién
de IgG tiene ventajas importantes y es preferida por la
mayoria de los pacientes sobre la via IV. No suelen pre-
sentarse reacciones sistémicas que van desde cefalea y
malestar general hasta, en raras ocasiones, trombosis o
tromboembolias. Son frecuentes las reacciones locales
pero éstas suelen disminuir con el tiempo. Ademas se
eliminan las venopunciones, procedimientos que en los
nifios resultan con el tiempo cada vez mas complicados,
requiriendo incluso la colocacién de catéteres venosos a
permanencia. La dosis suele administrarse semanalmen-
te, dividiendo en cuatro la dosis mensual IV, se requieren
bombas de infusién portatiles. Esto da una gran libertad
de movimiento y limita muy poco las actividades diarias,
elimina los ausentismos laborales o escolares, restringe
menos las actividades familiares. Los padres de los ni-
flos afectados reportan mejores rendimientos escolares
y mejor funcionamiento social. Es un método mucho mas
adecuado para la administracion en casa, incluso los ni-
flos pueden aprender a administrarse la 1IgG. Lo anterior
reduce en gran medida el asistir a hospitales o consulto-
rios, lo cual no sélo impacta en los costos, sino que dis-
minuye también el riesgo de infeccion en los individuos
afectados. De hecho se ha reportado mejoria en la salud
y mayor resistencia a infecciones tras cambiar de 1gG IV
a SC.1922283235 n aspecto que llama la atencion y que
se ha detectado principalmente en adultos es que la ad-
ministracién SC de IgG aumenta de manera importante
la vitalidad. Se sabe que la fatiga es un sintoma cardi-
nal de las IDP.'® Se postula la posibilidad de que esto
se deba a los niveles séricos mas estables de IgG que
se consiguen con las infusiones SC semanales.?22°-%2 De
hecho, en un estudio canadiense publicado en 2007 se
aplicé una encuesta sobre calidad de vida (SF-36), asi
como otras herramientas para medir el grado de som-

nolencia, fatiga y estado de animo, a un grupo de pa-
cientes adultos con diagndsticos de ALX e IDCV tratados
mensualmente con IgGIV. Se entrevistaron el dia de la
infusion, cuando los niveles alcanzan su pico mas bajo
y el dia 10 post-infusion, momento en que se espera
que los niveles séricos de IgG sean muy cercanos a lo
fisiolégico. Esto se realizd en tres ciclos consecutivos.
Se encontraron cambios significativos en cuanto al grado
de fatiga y somnolencia, las cuales habian disminuido
de manera importante.?® Un punto a tomar en cuenta es
gue la administracion en casa de IgG SC requiere de un
adecuado entrenamiento y aumenta la responsabilidad
del paciente y/o de sus cuidadores.?228-30.35

CONCLUSIONES

Reafirmamos el punto de que no hay estudios sobre Cd-
VRS en IDP realizados en América Latina, ni en adultos
ni en nifos. Asi mismo la cantidad de estudios que inclu-
yen nifios son pocos y mucho menos aun los que toman
en cuenta la opinion tanto de los padres o cuidadores,
como la de los pacientes menores. Asi, en esta revision
s6lo hemos encontrado tres estudios en los que se apli-
caron cuestionarios sobre CdVRS directamente a los
nifios y Unicamente en dos de éstos se tomo en cuenta
tanto la version de los padres o cuidadores como la de
los nifios. No podemos restar importancia a la opinion
de nuestros pequefios pacientes, ya que ellos son los
afectados directamente por estas enfermedades y pue-
den darnos informacion invaluable para lograr tener un
mayor impacto a favor en sus vidas. De igual manera
la opinion de los padres no se puede dejar de lado ya
gue ellos pueden valorar de manera integral el funciona-
miento familiar y el impacto que tiene una enfermedad
como puede ser cualquier IDP en éste. Por tal motivo
creemos que cualquier estudio que pretenda lograr cam-
bios significativos en la CdVRS de los individuos me-
nores con IDP y sus familias, debera tomar en cuenta
ambas opiniones, para asi poder implementar medidas
realmente efectivas.

En cuanto a los dos estudios que tomaron en cuenta
tanto la opinion de los niflos afectados como la de sus
cuidadores, es interesante observar que en uno se uso
el Peds-QL y en otro el CHQ.%>3¢ En el estudio en el que
se utilizo el Peds-QL las diferencias entre las percepcio-
nes de los nifios y sus cuidadores fueron menores que
en el estudio en el cual se utilizé el CHQ. El Peds-QL es
una herramienta mas facil y rapida de aplicar, ademas
tiene médulos para nifios mas pequefios que el CHQ,
sin embargo no es el objetivo de esta revision determi-
nar qué herramienta seria mas conveniente utilizar para
futuros estudios.

Todos los estudios revisados en cuanto al tratamien-
to en casa sea via SC o IV y su impacto en la CdVRS
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han sido realizados en Europa y Unicamente algunos en
Estados Unidos. Esto nos arroja la pregunta de si estos
métodos de tratamiento serian aplicables en México y
el resto de América Latina. Nuestros paises en general
tienen niveles educativos bajos y condiciones higiénicas
y medioambientales que en muchos casos dejan mucho
qgue desear. Sin embargo, los beneficios en todos los
sentidos parecen muy atractivos. Creemos que es im-
portante utilizar estos recursos terapéuticos y realizar
estudios que nos aclaren estas cuestiones.

La presente revision muestra que hay mucho por
investigar y saber en cuanto a la CdVRS de los nifios
afectados por IDP y en cuanto a qué impacto tendran las
nuevas terapéuticas empleadas en su CdV. Lo anterior
no sélo en América Latina sino en el mundo, donde la in-
vestigacion sobre CdVRS en nifios y mas aun en los que
padecen enfermedades raras o poco conocidas como
las IDP, se encuentra alin en pafiales.
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