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RESUMEN

Las inmunodeficiencias primarias (IDP) 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 objetivo de este trabajo
es dar a conocer los casos de IDP registrados en la base de LASID de uno de los ocho centros en
México, Servicio de Inmunologia Clinica y Alergia del Centro Médico Nacional 20 de Noviembre

(ISSSTE).
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ABSTRACT

Primary immunodeficiencies (PID) are genetic diseases characterized by a predisposition to develop
repeated and severe infections, they may endanger life if they are not diagnosed and treated promptly.
The aim of this paper is reporting the cases of registered primary immunodeficiencies on LASID base in
one center in Mexico, Service of Clinical Inmunology and Allergy, at National Medical Center November

20 (ISSSTE).
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INTRODUCCION

Las inmunodeficiencias primarias (IDP) son enferme-
dades genéticas que se caracterizan por una predispo-
sicion a desarrollar infecciones repetidas, graves, que
pueden poner en peligro la vida cuando no se diagnosti-
can y tratan oportunamente.' Se conocen a la fecha més
de 200 diferentes IDP.2

Se estima que en el mundo hay seis millones de indi-
viduos con una inmunodeficiencia; sin embargo, tan solo
un minimo porcentaje de éstos han sido diagnosticados.
En Europa se han reportado 16,547 casos.

Las IDP no son exclusivas de la infancia, aunque se pre-
sentan también en adultos, en general no se diagnostican.?

A nivel internacional existen organismos que tienen
entre sus objetivos el registro de las IDP en una base
global; la primera, la Sociedad Latinoamericana de In-
munodeficiencias (con sus siglas en inglés, LASID);
la segunda, Sociedad Europea de Inmunodeficiencia
(con sus siglas en inglés, ESID). La finalidad de am-
bas es conocer y difundir la epidemiologia de forma
global (Europa o Latinoamérica) y de cada pais en
particular.4

LASID esta conformada por paises de habla espa-
fola y portuguesa como son: Argentina, Brasil, Chile,
Costa Rica, Colombia, Honduras, Paraguay, Peru, Ve-
nezuela, Uruguay, Cuba y México. La base de datos del
registro de LASID esta organizada de forma que cada
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pais integrante cuenta con diversos centros que regis-
tran caso por caso de IDP; la suma de todos los centros
de un pais es el numero de casos de IDP de un nacién;
la suma de todos los casos de cada pais integrante de
la red es el numero de casos en Latinoamérica.® La base
ademas captura datos demograficos, tipo de inmunode-
ficiencia, datos relacionados con laboratorio y tratamien-
to de cada caso.5®

En México son ocho centros los que forman parte
de la red LASID; entre éstos estan: Instituto Nacional
de Enfermedades Respiratorias (SSA), Centro Médico
Nacional Siglo XXI (IMSS), Instituto Nacional de Pe-
diatria (SSA), Hospital Infantil de México Federico Go-
mez (SSA), Centro Médico Nacional 20 de Noviembre
(ISSSTE), Universidad Autonoma de Aguascalientes,
Hospital Infantil del Estado de Chihuahua (SSA), Unidad
Médica de Alta Especialidad de Monterrey 25 (IMSS).

Un registro eficaz de los casos de IDP evidenciara
su epidemiologia, de esta forma se conocera la magni-
tud del problema y se podran implementar programas
de difusion para los médicos de primer contacto, entre-
namiento de médicos especialistas para el tratamiento
adecuado de estos pacientes y equipamiento de labora-
torios y unidades de salud.”

El objetivo de este trabajo es dar a conocer el numero
y las caracteristicas de los casos de IDP registrados en
la base de LASID de uno de los ocho centros de México,
Servicio de Inmunologia Clinica y Alergia del Centro Mé-
dico Nacional 20 de Noviembre (ISSSTE).

METODOS

Se identificaron aquellos casos de pacientes con IDP
registrados en la base LASID hasta antes de agosto de
2012 del Servicio de Inmunologia Clinica y Alergia del
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre. Cabe sefia-
lar que las diferentes variables requeridas de cada caso
fueron tomadas del expediente clinico. Se realiz6 una
estadistica descriptiva.

RESULTADOS

Se capturaron 28 pacientes, los tipos de IDP fueron
inmunodeficiencia comun variable 36%, deficiencia se-
lectiva de subclases 19G 29%, agammaglobulinemia li-
gada a X 5%, hipogammaglobulinemia transitoria de la
infancia 5%, sindrome de hiper IgE 5%, sindrome de Di
George 5%, deficiencia selectiva de CD4 5%, deficien-
cia selectiva de CD8 5% y enfermedad granulomatosa
cronica 2%. El género masculino fue el méas afectado
(60%). La edad promedio de los pacientes al momento
del registro fue de 24.4 afios. El retardo en el diagnésti-
co fue de un promedio de 5.5 afnos.

Se establecieron 5 grupos por rango de edad corres-
pondiendo al 46% adultos (mayor a 20 afios), 7% adoles-
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centes (de 13 a 19 afos), 32% escolares (6 a 12 anos),
10% preescolares (2 a 5 anos) y 5% lactantes (1 mes a 2
afos). No se encontrd ningun caso de consanguinidad. El
60% de los pacientes se hospitalizé al menos en alguna
ocasién. No se han reportado defunciones.

DISCUSION

De forma global, el numero de pacientes registrados en
el 2012 en la base de datos LASID México es menor en
comparacion a otros paises como Argentina y Brasil; la
explicacion de este fendmeno es una mayor difusion de
las IDP, mayor numero de centros de diagndstico-trata-
miento especializado y un mayor registro de los casos.b
El total de la poblacion derechohabiente del ISSSTE en
el 2012 fue de 12’ 206, 730, y tan sélo se han reportado
28 casos de IDP en este sector.®

Segun el registro de LAGID (Latinoamerican Group
for Primary Immunodeficiencies, ahora LASID) de 1998
el grupo de IDP mas frecuente fue la deficiencia de an-
ticuerpos con un 58% de casos, seguida de defectos de
fagocitosis 9%, disfuncion de granulocitos 8%, defec-
tos combinados 5%, defectos de sistema complemento
2%.° En nuestro centro, las IDP humorales fueron las
mas frecuentes. En cuando al tipo de inmunodeficien-
cias humorales, ESID en 2009 report6 que el padeci-
miento mas frecuente fue la inmunodeficiencia comun
variable (20.7% del total de los casos), seguida de la
deficiencia de subclases de I1gG (7.4%). Estas dos IDP
también fueron las mas frecuentes dentro del grupo de
las humorales.™

En nuestra serie, los varones fueron los mas afecta-
dos; sin embargo, las IDP que reportamos en la mayoria
de los casos no tienen un patrén de herencia ligado al X.
En ninguno de los casos hubo consanguinidad, ya que
ésta, junto con la endogamia, son factores de riesgo para
las IDP autosémicas recesivas.'' No se registraron casos
familiares de ninguna enfermedad, lo cual podria sugerir
mutaciones de novo en las formas recesivas ligadas al X
o las formas autosdmica dominante. La mayoria de los
pacientes han estado hospitalizados debido a procesos
infecciosos; sin embargo, posterior al diagndstico e inicio
del tratamiento esta frecuencia disminuyd. Ninguno de los
pacientes registrados ha fallecido, lo cual refleja un trata-
miento oportuno; sin embargo, la supervivencia de cada
grupo de IDP tendria que evaluarse de forma individual,
sin olvidar la calidad de vida. El retraso en el diagndstico
estuvo presente en todos los grupos de IDP capturados,
lo cual refleja una falta de sospecha diagndstica en los
médicos de primer contacto.

Finalmente, consideramos que el registro de las IDP
junto con su difusidon a médicos de primer contacto y la
apertura de nuevos centros, tanto de diagndstico como
de tratamiento especializado, mejoraran el panorama de
estas enfermedades.
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