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Registry of Inborn errors of immunity in a pediatric hospital

Registro de errores innatos de la inmunidad en un hospital
pediatrico

Miguel Garcia-Dominguez,' Guadalupe del Carmen Valero-Galvez,? Carlos Alberto Velazquez-Rios,*
Lizbeth Blancas-Galicia*

Abstract

In 2017, the Pediatric Hospital of Sinaloa (PHS) began its affiliation to the registry of patients with
primary immunodeficiency or inborn errors of immunity (IEI) on the platform of the Latin American
Society for Immunodeficiencies (LASID). During this period, twelve cases with IEl have been
diagnosed and treated at the hospital. The age category at the time of diagnosis varied from two
days to sixteen years old, and the range of the onset of the symptoms varied from nineteen days
to four years, with a predominance of males (67%). The most frequent IEl was predominantly
antibody deficiency (33.3%), followed by defects in the number or function of phagocytes (16.6%),
autoinflammatory disorders (16.6%), immunodeficiencies that affect cellular and humoral immunity
(16.6%), combined immunodeficiencies associated with syndromic findings (8.3%), and defects in
intrinsic and inborn immunity (8.3%). 84% of patients received intravenous immunoglobulin and,
in one case of a patient with Wiskott-Aldrich syndrome, a pathogenic variant in the WAS gene
was identified; a patient received hematopoietic stem cell transplantation, 33.3% of patients died,
of which 25% died of sepsis and 8.3% died of massive hemorrhage. The registry of IE|l provides
information about epidemiological data, incidences, prevalence, diagnoses, and treatments, which
will favor the development of new health policies for obtaining resources and tools to improve the
care models.
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Resumen

El Hospital Pediatrico de Sinaloa (HPS) inicio el registro de pacientes con inmunodeficiencia
primaria o error innato de la inmunidad (EIl) en la plataforma de la Sociedad Latinoamericana de
Inmunodeficiencias Primarias (LASID) desde 2017. Durante ese periodo se han diagnosticado y
tratado 12 casos en el hospital. El rango de edad al momento del diagnédstico fue de dos dias a 16
afiosyelrangodeinicio de los sintomas de 19 dias a cuatro afios, con predominio del sexo masculino
(67 %). EIEll mas frecuente fue la deficiencia predominantemente de anticuerpos (33.3 %), seguida
de defectos en fagocitos en nimero o funcién (16.6 %), desérdenes autoinflamatorios (16.6 %),
inmunodeficiencias que afectan la inmunidad celular y humoral (16.6 %), inmunodeficiencias
combinadas asociadas a los hallazgos sindromaticos (8.3 %) y defectos en la inmunidad intrinseca
e innata (8.3 %). El 84 % recibié inmunoglobulina intravenosa; se identificé la variante patogénica
en el gen WAS en un caso con sindrome de Wiskott-Aldrich; un paciente recibio trasplante de
células progenitoras hematopoyética; 33.3 % fallecio, 25 % por sepsis y 8.3 % por hemorragia
masiva. El registro de las Ell permite conocer datos epidemioldgicos, incidencia, prevalencia,
diagnosticos y tratamientos, lo que favorecera al desarrollo de nuevas politicas sanitarias para la
obtencion de recursos y herramientas para mejorar los modelos de atencion.

Palabras clave: Inmunodeficiencias primarias; Errores innatos de la inmunidad; Enfermedad de

inmunodeficiencia; Infecciones recurrentes
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Abreviaturas y siglas

Ell, errores innatos de la inmunidad

ESID, European Society for Immunodeficiencies
IDCG, inmunodeficiencia combinada grave

IglV, Inmunoglobulina intravenosa

Antecedentes
Las inmunodeficiencias primarias o errores innatos
de la inmunidad (EII) son enfermedades genéticas
que producen defectos cuantitativos o funcionales
de diferentes moléculas del sistema inmunoldgico.!
Los EII pueden presentarse de diferente forma y
deben sospecharse en los pacientes con antecedente fa-
miliar de EII, enfermedades graves o de presentacion
temprana en la vida, infecciones recurrentes/graves
(neumonias complicadas, bronquiectasias, sinusitis,
otitis supurativa, etcétera), uso de antibidticos paren-
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INP, Instituto Nacional de Pediatria

IUIS, International Union of Immunological Societies

LASID, Latin American Society for Inmunodeficiencies

TCPH, trasplante de células progenitoras hematopo-
yéticas

terales, gérmenes oportunistas o atipicos, diarrea croni-
ca, falla de medro, abscesos profundos o de piel, com-
plicaciones por aplicacion de vacunas vivas atenuadas
(BCG), enfermedades autoinmunes o alérgicas de cur-
so clinico insidioso, mala respuesta al tratamiento, asi
como tendencia a trastornos oncologicos.!

La tasa global de prevalencia de EII en Europa
es de 1:16 000 a 1:50 000 habitantes.> La inciden-
cia en Estados Unidos y Argentina es de 1:10 000 a
1:20 000 nacidos vivos, mientras que en Brasil es de
1:146 000 y en México de 1:98 0000 nacidos vivos.?
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Actualmente se han descrito mas de 430 defec-
tos monogénicos; en 2019 fueron clasificados en 10
grupos por un comité de expertos de la IUIS (Inter-
national Union of Immunological Societies) como a
continuacion se enlistan.!*

1. Inmunodeficiencias que afectan la inmunidad
celular y humoral.

2. Inmunodeficiencias combinadas asociadas a ha-
llazgos sindromaticos.

3. Deficiencias predominantemente de anticuerpos.

Enfermedades de desregulacion inmune.

Defectos en fagocitos en nimero, funcion o en

ambos.

Defectos en la inmunidad intrinseca e innata.

Desordenes autoinflamatorios.

Deficiencias del complemento.

Falla en la médula 6sea.

0. Fenocopias de inmunodeficiencias primarias.

v s

= 0 0=

En cuanto a la frecuencia de los EII, las defi-
ciencias predominantemente de anticuerpos siguen
siendo el grupo mas frecuente (51.9 %), seguidas de
los sindromes bien definidos (14.5 %), inmunodefi-
ciencia combinadas (9.9 %) y defectos de fagocito-
sis (7.9 %), entre otros.’

El registro de los casos de EII es una herramien-
ta atil para obtener parametros epidemioldgicos. Los
datos objetivos como la incidencia y prevalencia de
los EII en una poblacion ayudan a establecer nue-
vos programas de salud dirigidos a mejorar el diag-
néstico y tratamiento de estas enfermedades. La
European Society for Immunodeficiencies (ESID)
se integré como un grupo informal en 1983 y en
1994 se establecio como la sociedad que actualmen-
te es. Entre sus objetivos estan registrar a cada uno
de los pacientes con EII que se tratan en los hos-
pitales en Europa. Hasta agosto de 2020, el grupo
ESID report6 33 221 casos de EIl. La frecuencia de
la distribucion de los EII del registro de ESID es el
siguiente: deficiencias predominantemente de anti-
cuerpos 51.8 %, sindromes bien definidos 14.5 %,
inmunodeficiencias combinadas 9.9 % y defectos de
la fagocitosis 7.9 %.°

En 2009 se consolidd la Latin American Society
for Immunodeficiencies (LASID), que surgi6 inicial-
mente como Latin American Group for Primary Im-
munodeficiency Disease en 1993 y emitio su primer
reporte de registro de casos de EIl en 1998, participa-
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ron Argentina, Brasil, Colombia, Costa Rica, Chile,
Meéxico, Paraguay y Uruguay, con un total de 1428
casos. En ese reporte, los pacientes mexicanos que se
registraron procedian de un solo hospital, el Institu-
to Nacional de Pediatria (INP), con 118 pacientes.®
En febrero de 2015, LASID cred una plataforma de
registro en la cual todos los paises de Latinoamérica
que asi lo decidan pueden participar registrando los
casos de EII. En cada pais, cada hospital puede ser
un centro que registre casos de EIl, de modo que no
hay un limite en el numero de centros hospitalarios
afiliados a LASID por pais.’

Para que un hospital pueda afiliarse como
un centro de registro de EIl en la plataforma de
LASID, debe solicitar su afiliaciéon enviando un co-
rreo electrdonico a lasidregistry@gmail.com; a cada
centro afiliado se le asigna un nimero de usuario y
clave de acceso. Cada paciente que se registra en
linea en la plataforma de LASID se cataloga por
grupo de EII y se completan algunos datos demo-
graficos, clinicos y de laboratorio. LASID conta-
biliza mensualmente el nimero de EII registrados
por pais y centro, de modo que podemos conocer la
informacion actualizada mensualmente de Latino-
américa, de cada pais y de nuestro hospital desde el
cual registramos

Actualmente son 18 los paises que registran EII
en el registro de LASID: Argentina, Bolivia, Brasil,
Chile, Colombia, Costa Rica, Cuba, Republica Do-
minicana, Ecuador, El Salvador, Guatemala, Hon-
duras, México, Panama, Paraguay, Peru, Uruguay y
Venezuela. Hasta hoy se han registrado 8329 casos
de EII en Latinoamérica. En México, 46 hospitales
distribuidos en todo el pais son centros de registro
de EII afiliados a LASID. En México, hasta julio de
2020 se habian registrado 1815 pacientes (figura 1).’
Este estudio describe el registro de EII en un hospi-
tal de México y hace una revision del registro de EII
a nivel internacional y nacional.

Registro de EII en un hospital pediatrico
de Sinaloa

El Hospital Pediatrico de Sinaloa (HPS) esta ubicado
en una ciudad en la region Noroeste de México, es un
nosocomio que tiene las principales especialidades
médicas y quirargicas de pediatria, cuenta con 92
camas, formas especialistas en pediatria y registra
alrededor de 19 348 consultas por afo.?

http://www.revistaalergia.mx



Garcia-Dominguez M et al. Registro de errores innatos de la inmunidad

3000 2760

2500

2000

1500

1000

500

Figura 1. Namero de
errores innatos de la in-
munidad en el registro de
la Latin American Society

Colombia
13.09 %

México
21.73 %

Brasil
22.54 %

Argentina
33.05 %

Desde marzo de 2017, el HPS integro la espe-
cialidad de inmunologia clinica, y con ello se inicid
el diagnostico de los EIIl. Después del diagnostico
del primer EII, el HPS se integré como un centro
de registro de EII afiliado a LASID. En tres afios
han sido diagnosticados 12 casos de EII, los cuales
se describen en la figura 2 segin la clasificacion de
la IUIS; las deficiencias predominantemente de anti-
cuerpos fueron las mas frecuentes.

En el cuadro 1 se describen de forma especifica
las caracteristicas de la presentacion clinica, hallaz-
gos de laboratorio y radioldgicos que orientaron el
diagnostico, basados en los criterios diagnosticos

Defectos en la inmunidad
intrinseca e innata

ID combinadas asociadas
a hallazgos sindromaticos

Desérdenes
autoinflamatorios

Inmunodeficiencias que afectan
la inmunidad celular y humoral

Defectos en fagocitos en nimero,
funcién o ambos

Deficiencias predominantemente
de anticuerpos

Peru Otros
2.55%

for Immunodeficiencies.
Se muestran los paises
con mas casos.

7.01%

bien establecidos por ESID para EII (https://esid.org/
Education/Diagnostic-Criteria-PID).>!® Llama la
atencion que en ningln paciente se encontraron an-
tecedentes familiares de EIl, endogamia, ni consan-
guinidad, datos caracteristicos que hacen sospechar
la existencia de un EII. El rango de edad al momento
del diagndstico fue de dos meses a 16 afios, con un
rango edad al inicio de los sintomas entre 19 dias y
cuatro afios de edad. El sexo masculino predomind
en 66.6 %, con una relaciéon masculino:femenino de
1.33. El 90 % de los casos se presentd con infec-
ciones y 8.3 % con eventos autoinmunes. El 83.3 %
de los casos recibio inmunoglobulina intravenosa

Figura 2. Distribucién
de los tipos de errores
innatos de la inmunidad
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del Hospital Pediatrico de
Sinaloa.
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Cuadro 1. Caracteristicas clinicas, hallazgos de laboratorio y gabinete relevantes, evolucion, tratamiento y prondstico de los pacientes con Ell en el Hospital Pediatri-

co de Sinaloa

IDP

Inmunodefi-
ciencias que
afectan la
inmunidad
celulary
humoral

Inmunode-
ficiencias
combinadas
asocia-

das con
hallazgos
sindroma-
ticos

Deficiencias
predomi-
nantemente
de anticuer-
pos

272

Edad Sexo
8m M
5a F
7 a* M
18 a F

EIS

Edad

16a

Alteraciones
inmunolégicas

Linfopenia 830 cé-
lulas/pL (2500-

4000 célulasl/pL), IgG
100 mg/dL (215-

601 mg/dL). TREC
con sospecha de
IDCG, Inmunofenotipo
T- B- NK+

Linfocitos CD8+

47 células/pL (330-
2200 células/uL).
Relacién CD4+/CD8+
8.53 (1.0-3.2)

Plaquetas 15 000 cé-
lulas/pL (150-

450 000 células/pL),
volumen plaquetario
medio 7.5 fL (7.5-9),
Coombs directo 1:8,
IgG 352 mg/dL (463-
1236 mg/dL), IgA 80
mg/dL (25-154 mg/
dL), IgM 67 mg/dL
(43-196 mg/dL), IgE
67.06 (0-60 UI/L).
Linfocitos CD4+ 317
células/pL (560-2700
cél/uL), CD19+ 56
células/pl (220-1300
cél/uL).

Variante patogénica
en el gen de WAS
p.(Val345Tyrfs*100)

IgG 137 mg/dL
(639-1349 mg/dL),
CD19+: 0.2 % (6-
23 %), CD16+/56+:
12 % (3-7 %),
CD4+ CD45RO+
elevados

Infecciones y
germen aislado

IVU (E. coli),
Candidiasis
oral. Norovirus
posTCPH

Rotavirus
Neumonia no-
socomial, IVU
(P. aeruginosa)

OMA repeticion
(3).

Neumonia.
Varicela com-
plicada.
Celulitis en
pierna izquier-
da

OMA supura-
tiva (2)
Sinusitis
maxilar (3).
Pansinusitis

Rev Alerg Mex. 2020;67(3):268-278

Complicacio-
nes

TCPH fallido.
Sepsis ab-
dominal con
perforacion
intestinal

Bronquiecta-
sias.

Acropaquias.
Desnutricion

Uveitis

Infarto en nu-
cleo caudado-
putamen
izquierdo.
Aneuris-

ma adrtico
gigante

EVC hemo-
rragico.
Colelitiasis.
Hipoacusia
bilateral

Tratamiento Pro-
noéstico
IgIV, TMP- 2”:;2”86
SMX, fluco- meses
nazol, TCPH
(4 meses)
IglV, TMP- )
Vive
SMX, fluco-
nazol
Muerte
por
IglV, TMP- hemo-
SMX, fluco- rragia
nazol, CsA, masiva
prednisona, alos7
afos
IglV,
TMP-SMX,
fluconazol Vive
Topiramato

Continua en la pagina siguiente...

http://www.revistaalergia.mx



Garcia-Dominguez M et al. Registro de errores innatos de la inmunidad

...Viene de la pagina anterior

Cuadro 1. Caracteristicas clinicas, hallazgos de laboratorio y gabinete relevantes, evolucion, tratamiento y prondstico de los pacientes con Ell en el Hospital Pediatri-

co de Sinaloa

IDP Edad Sexo
15a M
7a M

Defectos

de fago- 4a F

citos en

numero,

funcion o

ambos
2a M

http://www.revistaalergia.mx

EIS

Edad

12a

Alteraciones
inmunolégicas

19G 136 mg/dL
(639-1349 mg/dL),
CD19+/20+: 4 %
(6-23 %), CD4+
CD45RA+: 8 %
(41/mm3), CD4+
CD45RO+: 67 %
(346/mm?), CD21":
21 % (22/mm3),
células B CD27+
ausentes

Deficiencia en la
respuesta en 78 %
para PCV23

Deficiencia en la
respuesta en 60 %
para PCV23

Hb 7.7 g/dL (11.5-14
g/dL), leucocitos
2000 cél/pL (4000-
10 000 cél/pL),
neutréfilos 1080
cél/uL, (1500-6000
cél/pL), linfocitos
7601 500 cél/uL
(1500-6000 cél/pL),
plaquetas 67 000cél/
uL (150-450 000 cél/
uL), fibrinégeno 136
mg/dL (> 150 mg/dL)
ferritina 9863 pg/L
(300 pg/L), MO con
hemofagocitosis

Infecciones y
germen aislado

GEPI recu-
rrente (5).
Neumonia (4)
con derrame
pleural.

OMA (3). Si-
nusitis maxilar

Sinusitis
maxilar (4).
Neumonia
con empiema
y derrame
pleural

Sinusitis
maxilar (4).
OMA supurati-
va (2).
Neumonia
bacteriana (6)

Neumonia.
Sepsis.
Abscesos
hepaticos
multiples

Complicacio-
nes

Bronquiec-
tasias.
Acropaquias,
neumopatia
cronica.
Desnutricion
moderada

Bronquiecta-
sias

Asma.
Rinitis alér-
gica.
Desnutricion
leve

Sindrome de
activacion
macrofagica.
CID.

Choque
séptico

Tratamiento

IglV,
TMP-SMX,
fluconazol,
CSl, oxige-
no 0.5L/
minuto

1gSC por 4
meses

IglV men-
sual por

6 meses.
CSI + LABA/
montelukast
/ITE

Meropenem,
vanco-
micina,
fluconazol,
IglV, dexa-
metasona,
etoposido,
PFC

Pro-
noéstico

Vive

Vive

Vive

Muer-
tea
los 2
afos
de
edad

Continua en la pagina siguiente...
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...Viene de la pagina anterior

Cuadro 1. Caracteristicas clinicas, hallazgos de laboratorio y gabinete relevantes, evolucion, tratamiento y prondstico de los pacientes con Ell en el Hospital Pediatri-

co de Sinaloa

IDP

Defectos
de fago-
citos en
numero,
funcion o
ambos

Defectos
enla
inmunidad
intrinseca
e innata

Desor-
denes
autoinfla-
matorios

274

Edad Sexo
2a F
10m M
4a M

EIS

2a

Edad

2a

Alteraciones
inmunolégicas

Hemoglobina 6.5
g/L (11.5-14 g/dL),
leucocitos 7140 cél/
uL (4000-10 000 cél/
uL), neutréfilos 6780
cél/uL (1500-6000
cél/uL), linfocitos 284
cél/uL (1500-6000
cél/yL), plaquetas
97 000 cél/uL (150-
450 000 cél/uL),
fibrinégeno 120 mg/
dL (> 150 mg/dL),
ferritina 1000 pg/L
(< 300 pg/L), MO con
hemofagocitosis, PCR
complejo M. tubercu-
losis positiva
1,2,3DHR sin pro-
duccién de radicales
libres

Leucocitos 32 800
cél/uL (4000-

10 000 cél/pL),
Baja expresion de
IL12RB1

PCR 7 a 24 mg/

dL (< 0.5 mg/dL),
VSG 40 a 50 mm/h
(< 20 mm/h), leuco-
citos 12 980-14 300
cél/uL (4000-10 000
cél/yL), plaquetas
478 a 523 000 cél/pL
(150-450 000 cél/uL)

Infecciones y
germen aislado

Tuberculosis
pulmonar.
Oclusién
intestinal con
linfadenitis
crénica granu-
lomatosa

Absceso
pulmonar
16bulo inferior
izquierdo
(salmonela
grupo C)

Fiebre peri6-
dica 1-2/mes
de 1-3 dias de
duracion, fa-
ringoamigda-
litis recurrente
exudativa,
adenopatia
cervical, aftas

@)

Rev Alerg Mex. 2020;67(3):268-278

Complicacio-
nes

Choque
séptico.
SDRA grave.
Sindrome de
activacion
macrofagica.
Tuberculosis
miliar

Secuestro
pulmonar
intralobar

Sinusitis
maxilar.
Rinitis alér-
gica.

IVU (E. coli)

Tratamiento

Meropenem,
vancomici-
na, fluco-
nazol, IglV,
dexameta-
sona

Meropenem,
vancomici-
na, cipro-
floxacino,
amikacina,
Iglv

Multiples an-
tibiéticos.
Predniso-
lona en los
ataques

Pro-
noéstico

Muer-
tea
los 2
afos
de
edad

Vive

Vive.
Sin
episo-
dios
actua-
les

Continua en la pagina siguiente...
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...Viene de la pagina anterior

Cuadro 1. Caracteristicas clinicas, hallazgos de laboratorio y gabinete relevantes, evolucion, tratamiento y pronéstico de los pacientes con Ell en el Hospital Pediatri-

co de Sinaloa
IDP Edad Sexo EIS Edad Alteraciones Infeccionesy  Complicacio-  Tratamiento Pro-
inmunoldgicas germen aislado nes néstico
7a M 3a 4a Leucocitos 13 Fiebre 2-3/ Rinitis alér- Multiples an-  Vive.
a 19 980 cél/uL mes de 1-2 gica tibiéticos. Episo-
(4000-10 000 cél/ dias de Predniso- dios
Desor- uL), PCR3a10 mg/  duracién, fa- lona en los espo-
dene.s dL (< 0.5 mg/dL), ringoamigdali- ataques radi-
autom.ﬂa- VSG 35 a 45 mm/h tis recurrente, cos
matorios (< 20 mm/h) adenopatia
cervical bila-
teral

En la columna de infecciones y germen aislado, entre paréntesis se indica el nimero de episodios infecciosos cuando fue mas de uno.

a = afios; m = meses; d = dias; IglV = inmunoglobulina intravenosa; VU = infeccidn de vias urinarias; TCPH = trasplante de células progenitoras
hematopoyéticas; MO = médula 6sea; CsA = ciclosporina A; ITE = inmunoterapia alérgeno especifica; IGSC = inmunoglobulina subcutanea;
CsA = ciclosporina A; TMP-SMX = trimetoprima-sulfametoxazol; 1,2,3DHR = dihidrorodamina; CID = coagulacion intravascular diseminada;
PCV23 = vacuna polisacarido de neumococo de 23 serotipos; OMA = otitis media aguda; PCR = proteina C reactiva; VSG = velocidad de sedi-
mentacion globular; EIS = edad de inicio de sintomas; EAD = edad al diagndstico; GEPI = gastroenteritis probablemente infecciosa.
*Diagnéstico definitivo en los criterios bien establecidos para Ell por la ESID (https://esid.org/Education/Diagnostic-Criteria-PID).°

(IglV), principalmente aquellos con defectos pre-
dominantes de anticuerpos e inmunodeficiencias
combinadas, mientras que las inmunodeficiencias
asociadas a sindromes y defectos de fagocitosis
recibieron IglV a dosis de inmunomodulacion. El
trasplante de células progenitoras hematopoyéticas
(TCPH) se realiz6 en el paciente con inmunodefi-
ciencia combinada grave (IDCG). El diagnoéstico
genético en un caso se realizé en el Laboratorio de
Inmunologia Molecular de la Facultad de Medicina
de Morelos, México. En el paciente con sindrome
de Wiskott-Aldrich se identificé una variante pato-
génica en el gen WAS p.(Val345Tyrfs*100), que ya
fue reportado previamente.!! El 33.3 % de los 12 ca-
sos tuvo desenlace fatal; el paciente con IDCG con
TCPH tuvo falla del injerto y fallecié por choque
séptico de foco abdominal; el paciente con sindrome
de Wiskott-Aldrich fallecid por ruptura de aneuris-
ma y choque hipovolémico. Dos pacientes con de-
fecto de fagocitosis desarrollaron sindrome de acti-
vacion macrofagica refractario al tratamiento.

Discusion
Se estima que 70 % de los pacientes con EII no
esta siendo diagnosticado, lo que ha motivado la
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formacion de equipos médicos y de diagndstico
especializados en EII (centros de diagnostico para
inmunodeficiencias Jeffrey Modell) y reuniones
bianuales por comités de expertos de la IUIS para
clasificar a los EIl. Actualmente ya se ha identifi-
cado mas de 430 defectos monogénicos. El registro
nacional y regional de los EII es una herramienta
util para calcular la incidencia de esta patologia, su
prevalencia y distribucion de frecuencia por regio-
nes y paises.'?

Ademas de ESID y LASID, otros paises se
han agrupado pare realizar registros de los EII
para conocer su epidemiologia, caracteristicas
clinicas, tratamiento y herramientas para el diag-
noéstico. En 2016, paises de Asia como Japon, Tai-
wan, Iran y Corea del Sur establecieron la Asia
Pacific Society for Immunodificiencies, donde se
destaca un incremento del registro y publicacio-
nes de EII debido a las siguientes razones:'3

* Mayor conocimiento de los EII por los médicos
de primer contacto.

* Mejores instalaciones para el diagndstico y tra-
tamiento como acceso gratuito a IGIV de reem-
plazo y TCPH.
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* Concientizacion de la poblacion sobre EIl y
aporte de recursos 6ptimos a los centros de aten-
ciéon de EIL

» Capacitacion de pediatras en el area de EII.

La African Society for Immunodeficiencies fue
creada en 2008 en Marruecos; con el tiempo ha in-
crementado el niamero de EII en su registro, dado
que la mayoria de los paises que la conforman tie-
nen limitaciones para la realizacion de estudios de
laboratorios basicos, asi como para la adquisicion
de las herramientas inmunoldgicas y genéticas es-
pecializadas. Los paises miembro han empleado al-
ternativas para el diagnostico definitivo en centros
de investigacion de otros paises del primer mundo.'
Sugerimos que los diferentes médicos de paises en
desarrollo, como México, establezcan redes de co-
laboracion con laboratorios de investigacion lideres
en el estudio de los EII.

El INP es el centro nacional de referencia de
EIl de México. Garcia et al. reportaron una des-
cripcion de un primer registro de 171 casos de EII
en el INP durante el periodo comprendido entre
1970 y 2001.%

Desde que en 2009 se establecio el registro
en linea en la plataforma de LASID y hasta julio
de 2020, el INP es el centro mexicano de registro
LASID con mayor numero de casos de EIIl: 497
(27.4 %) de un total de 1815 reportados en todo
México. Los 1318 restantes estan registrados en
45 centros hospitalarios de diferentes regiones de
México. La plataforma de LASID en linea no per-
mite el acceso a la informacion de otros centros (se
requiere usuario y clave), por lo que desconocemos
cual es la distribucion por edad, diagnostico, eda-
des y zona geografica de los diferentes EII.

La comparacion entre el registro realizado por
Garcia et al. en 2001 y el registro en la plataforma
en linea de LASID muestra el incremento en la de-
teccion de los EII en México, el cual se debe a la
difusién de los EII a nivel nacional por diferentes
mecanismos:

* Meédicos de diferentes entidades de la Repu-
blica Mexicana recibieron un curso denomi-
nado “Curso-taller de infecciones recurren-
tes”, en el cual se exponen casos clinicos de
pacientes con infecciones habituales en la
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practica clinica en quienes se debe sospechar
un EII.

* Se imparte un congreso bienal de EII en México
(MEXGID).

* Se inicid un curso de alta especialidad en inmu-
nodeficiencias avalado por la Universidad Na-
cional Autéonoma de México en el INP.

* El INP apoya con pruebas diagndsticas a casos
sospechosos de EII procedentes de hospitales de
segundo nivel.

* Donacién de reactivos e implementacion de en-
sayo de DHR en diferentes hospitales publicos
de México donde no se cuenta con una prueba de
tamiz para enfermedades genéticas congénitas.'®

* Publicaciones cientificas de casos y series de ca-
sos de EII diagnosticados en México, en las que
se propone el uso de tamizaje neonatal para la
IDCG, debido a su elevada mortalidad sin tra-
tamiento, asi como escalas para determinar el
nivel de sospecha de EII, programas educativos
para médicos de primer contacto con redes de
referencia a centros especializados para diagnds-
tico genético.!”?

* Colaboracion cientifica en el campo de las EII

con laboratorios de investigacion internaciona-
leS 23,2425

Conclusion

Presentamos un panorama del registro de los EII en
el ambito médico internacional. El general el cono-
cimiento de las EII ha incrementado en el mundo y
por tanto han surgido nuevas estrategias para regis-
trar estos casos. En el HPS hubo un increment6 en
el nimero de casos de EII diagnosticados y repor-
tados, debido al trabajo en equipo del personal cada
vez mas capacitado. Presentamos el registro de EII
en la plataforma de LASID de un centro pediatrico
de México. Invitamos a que otros hospitales pedia-
tricos sigan este modelo. En paises donde existen
limitaciones en los recursos y atencién a la salud,
es importante seguir registrando e incrementar el
numero de centros hospitalarios en LASID, lo cual
permite conocer la prevalencia real de los EIl y
favorecer el desarrollo de politicas sanitarias para
ofrecer las herramientas en el diagndstico, gestion
en la atencion, tratamiento e investigacion médica
de los EII.
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