INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS

CUANDO SE DEBEN
ADMINISTRAR
o | INMUNOGLOBULINAS




INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS

IDCV Inmunodeficiencia Cémun Variable
Sli Sindrome del intestino irritable

Inmunodeficiencia con inestabilidad de la regién centromérica y

ICF anomalias faciales

IG Inmunoglobulina

IDP Inmunodeficiencia primaria

IDCG Inmunodeficiencia combinada grave

STAT3 Transductores de sefiales y activadores de la transcripcion 3
EVOHI Enfermedad veno-oclusiva hepatica con inmunodeficiencia
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INTRODUCCION

Este folleto explica cémo tu y tu medico podéis decidir cuando usar el
tratamiento substitutivo con inmunoglobulinas

Inmunodeficiencias Primarias (IDPs) son enfermedades minoritarias causadas
cuando los componentes del sistema inmunitario faltan o no funcionan
correctamente. Las personas con IDPs son mas propensas a contraer infecciones
que otras personas.

La terapia de substitucién con inmunoglobulinas ayuda a aquellas personas que no
son capaces de producir suficientes anticuerpos. Las inmunoglobulinas se obtienen
del fraccionamiento del plasma humano de donantes sanos. Los tratamientos

con inmunoglobulinas son cuidadosamente seleccionados y tienen un historial de
seguridad excelente.

Si bien las inmunoglobulinas (Igs) no impiden todas las infecciones, si que reducen
la frecuencia y la gravedad de muchas infecciones en pacientes con IDPs.

Este folleto contiene informacién en los factores que se han de tener en cuenta a la
hora de tomar una decisién sobre estas terapias.
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DECIDIR SOBRE LA TERAPIA DE SUBSTITUCION
CON INMUNOGLOBULINAS: CONSIDERACIONES
IMPORTANTES

La terapia de substitucidon con inmunoglobulinas esta recomendada para la mayoria
de las personas con inmunodeficiencias de las células B y con marcadas deficiencias
de anticuerpos. Sin embargo, para algunas IDPs, otros tratamientos pueden ser mas
apropiados, dependiendo del tipo y de la gravedad de la IDP.

ANTES DE EMPEZAR CON LA TERAPIA

Antes de comenzar con la terapia de substitucion con inmunoglobulinas, es
importante que tu medico realice una serie de estudios para demonstrar que tu nivel
de inmunoglobulinas (Igs) es bajo y que no produces anticuerpos especificos en
respuesta a las infecciones o inmunizacién con vacunas.

Prueba de niveles de inmunoglobulinas
Tu medico empleara una muestra de sangre para analizar tus niveles de
inmunoglobulinaS, especialmente los niveles de IgG, IgA e IgM.

Prueba de respuesta vacunal

La prueba de respuesta vacunal proporciona informacion util sobre como tu sistema
inmunitario responde a la vacuna y mide cuan bien produces Igs. Normalmente,
cuando se administra una vacuna, tu sistema inmunitario desarrolla una respuesta a
la vacuna que es medida entre 4 y 6 semanas después.

Historia clinica
Tu historia clinica sera también evaluada, por ejemplo:
» Ciclos de antibidticos por afio
» Pérdida de peso, retraso en el desarrollo
» Numero de hospitalizaciones en los Ultimos 5 afios
* Dias de ausencia en la escuela/trabajo
* Incidencia de varias infecciones:
- Neumonia e infecciones del tracto respiratorio superior (incluida la sinusitis).
- Enfermedades autoinmunes.
- Sepsis, meningitis, osteomielitis, empiema, artritis séptica.
- Esplenomegalia o esplenectomia.
- Linfadenopatia.
- Diarrea infecciosa.
- Gastroenteritis cronica, sindrome del colon irritable y otros trastornos relacionados.
- Funcion respiratoria.
- Bronquiectasias.
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Si tu IDP es leve y tu historial clinico positivo, tu medico puede sugerir otros
tratamientos antes de recomendarte la terapia substitutiva con Igs, con un
seguimiento regular de cualquier cambio en tu estado de salud. Esto puede incluir
dosis bajas de antibidticos por unos meses para ver si te protegen de las infecciones.

Si tu medico sugiere una terapia de substitucidn con Igs, puede que sea durante un
periodo de prueba de, por ejemplo, un afo. Si este tratamiento es beneficioso, es
aconsejable continuar con él.

Las tablas siguientes sugieren cuando una terapia de substitucion con Igs puede, o
no, ser Util para algunas IDPs.

Agammaglobulinemia (ligada al cromosoma X, autosémica recesiva o adquirida)
Inmunodeficiencia Comun Variable (IDCV)

Sindrome de Good

Sindrome de hiper-IlgM

Inmunodeficiencia Combinada Grave antes y durante el trasplante de médula dsea

Sindrome de Wiskott-Aldrich
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INMUNODEFICIENCIAS QUE PUEDEN REQUERIR UN

TRATAMIENTO DE SUBSTITUCION CON IGS.

Ataxia telangiectasia

Deficiencias del complemento (C3, C4 y C5-9), déficit de properdina
Enfermedad hepatica veno-oclusiva con inmunodeficiencia
Inmunodeficiencia con inestabilidad centromérica y anomalias faciales (ICF)
Sindrome de Netherton

Deficiencia selectiva de anticuerpos

Casos graves de hypogammaglobulinemia transitoria de la infancia

Inmunodeficiencia Combinada Grave después del trasplante de médula 6sea (algunos
pacientes se reponen completamente y no necesitaran continuar con la terapia)

Déficit de los transductores de sefales y activadores de la transcripcion 3 (STAT3)

Sindrome linfoproliferativo ligado al cromosoma X

INMUNODEFICIENCIAS QUE NO NECESITAN NORMALMENTE

DE TERAPIA DE SUBSTITUCION CONIGS

Hypogammaglobulinemia asintomatica moderada (incluso bajo profilaxis antibiética) y
respuesta normal de anticuerpos

Sindrome de DiGeorge
Dyskeratosis congénita

Hypogammaglobulinemia transitoria de la infancia con infecciones recurrentes
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MAS INFORMACION Y AYUDA

Este folleto ha sido producido por la Organizacion Internacional de Pacientes
con Inmunodeficiencias Primarias (IPOPI). Otros folletos de esta serie estan
disponibles en la pagina web de IPOPI. Para mas informacion y detalles sobre
las organizaciones de pacientes con IDPs en 52 paises en todo el mundo en:
www.ipopi.org.
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