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REGISTRO DE PACIENTES
CON INMUNODEFICIENCIAS
PRIMARIAS EN LOS TRES
PRINCIPALES CENTROS DE
REFERENCIA DEL PERU

REGISTRATION OF PATIENTS WITH PRIMARY
IMMUNODEFICIENCIES IN THE THREE MAIN
REFERENCE CENTERS IN PERU

David Garcia-Gomero %2, Wilmer Cordova-Calderdn'34®,
Juan Aldave-Becerra '35

Sr. Editor. Las inmunodeficiencias primarias (IDP) incluyen
un conjunto de trastornos hereditarios de la funciéon del
sistema inmunitario (V. Segun clasificacion de la International
Union of Immunological Societies (IUIS) estos trastornos se
pueden dividir en nueve categorias: inmunodeficiencias
combinadas, deficiencias predominantemente de
anticuerpos, inmunodeficiencias combinadas con sindromes
bien definidos, enfermedades de desregulacién inmune,
defectos congénitos del numero, funcién o ambos del
sistema fagocitico; defectos de la inmunidad innata,
desordenes autoinflamatorios, deficiencias del complemento
e inmunodeficiencias por fenocopias .

Existen signos de sospecha de IDP establecidos porla Jeffrey
Modell Foundation (JMF) que se basan en la aparicion de
infecciones recurrentes en diferentes aparatos y sistemas .
La Latin American Society for Immunodeficiencies (LASID)
cred un sistema de registro para los casos de IDP ©. En
el Peru, existen tres centros de referencia publicos que
contribuyen con LASID en el registro de los pacientes con
IDP: el Centro de Referencia Nacional de Alergia, Asma e
Inmunologia (CERNAAI) del Instituto Nacional de Salud
del Nifio (INSN), el Hospital Nacional Edgardo Rebagliati
Martins (HNERM) y el Hospital Nacional Guillermo Almenara
Irigoyen (HNGAI). Pretendemos realizar un reporte del
numero de casos Yy algunas caracteristicas de los pacientes
con IDP atendidos en estos centros.
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Se hizo revision de los registros anénimos de los pacientes
atendidos entre agosto del 2015 y abril del 2017, previamente
se obtuvo la autorizacion de las instancias pertinentes en cada
centro. Se obtuvieron datos como edad, género, institucion, tipo
de seguro, diagndstico y grupo al cual pertenece segun IUIS.
Se incluyeron a 116 pacientes menores de 18 afios y 16 con
18 afios 0 mas. La edad mediana fue 6 (rango intercuartil: 0,05-
15) afios para los pacientes menores de 18 afios y 47,5 (rango
intercuartil: 20-54) para los de 18 afios 0 mas; 91/132 (68%)
fueron varones. Para las categorias de la IUIS, las deficiencias
predominantemente de anticuerpos se hallan en 39,4 % (52/132)
de los pacientes, de estos 32,7 % (17/52) comesponden a
agammaglobulinemias primarias y 30,7 % (16/52) corresponden
a agammaglobulinemias no especificadas.

La inmunodeficiencia comun variable se halla en 21,2 %
(11/132), los defectos congénitos del numero, funcién o
ambos del sistema fagocitario los encontramos en 16,7 %
(22/132); entre ellas se encontrd neutropenia congénita en
54,5 % (12/22), enfermedad granulomatosa cronica en
31,8 % y deficiencia de adhesion leucocitariaen 13,6 % (3/22).
Las inmunodeficiencias combinadas con otros sindromes
bien definidos fueron encontradas en 13,6 % (18/132) de
los pacientes, entre ellos se identificaron el Sindrome Hiper
IgE en 44,4 % (8/18), a la Ataxia Telangiectasia en 27,8 %
(5/18) y al Sindrome de Di George en 11,1 % (2/18).

Las inmunodeficiencias que afectan la inmunidad celular
y humoral afectaron al 3,0 % (4/132) de pacientes; las
enfermedades por disregulacion inmune afectaron al 3,0 %
(4/132); al igual que los defectos de la inmunidad innata
(3,0 %, 4/132) y los defectos del complemento afectado al
1,5% (2/132) pacientes. Finalmente encontramos que
16,7 % (22/132) pacientes cumplen con los criterios de
la Jeffrey Model Foundation (JMF), pero aun se hallan
en estudios. No encontramos pacientes con sindromes
autoinflamatorios, ni Inmunodeficiencias por fenocopias.
(Tabla 1).

Se puede concluir que la mayor parte de los pacientes
acuden a establecimientos del seguro social (EsSalud) y
que, tal como se describe en la literatura ©), los defectos en
la produccion de anticuerpos son la categoria predominante
y, dentro de ellos, las agammaglobulinemias primarias. Por
ultimo, ya que la mayor parte de pacientes se halla en espera
de un diagnéstico especifico, se requiere implementar la
logistica necesaria en los centros hospitalarios para brindar
un diagnéstico y tratamiento tempranos.
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Tabla 1. Descripcion de 132 pacientes peruanos con Inmunodeficiencias Primarias segun la clasificacion de la
International Union of Immunological Societies. Lima-Peru, 2017.

Variables 0a17 anos 18 aflos a mas Total
(n=116) (n=16) (n=132)
n % n % n %

Aspectos sociodemograficos

Edad mediana (rango intercuartil) 6 (0515) 39,5 (20-54) 7 (0,5-54)

Sexo
Masculino 82 70,7 9 56,3 91 68,9
Femenino 34 29,3 7 43,8 41 31,1

Hospital de origen
Instituto Nacional de Salud del Nifio 52 44.8 1 6,3 58 40,2
Edgardo Rebagliati Martins 36 31,0 0 0 36 27,3
Guillermo Almenara Irigoyen 19 16,4 15 93,8 34 25,8
Otro hospital EsSalud 3 2,6 0 0 3 2,3
Maria Auxiliadora 2 1,7 0 0 2 1,5
Arzobispo Loayza 1 0,9 0 0 1 0,8
Daniel Alcides Carrién 1 0,9 0 0 1 0,8
Luis N, Saenz de la Policia Nacional del Peru 1 0,9 0 0 1 0,8
Hospital Regional Lambayeque 1 0,9 0 0 1 0,8

Institucion donde se atiende actualmente
Instituto Nacional de Salud del Nifio 61 52,6 1 6,2 62 47,0
Edgardo Rebagliati Martins 36 31,0 0 0 36 27,2
Guillermo Almenara Irigoyen 19 16,4 15 93,8 34 25,8

Tipo de seguro n (%)

EsSalud 58 50,0 15 93,8 73 5588
Seguro Integral de Salud 57 49,1 1 6,3 58 43,9
Sanidad de la Policia Nacional del Pert 1 0,9 0 0 1 0,8

Descripcion segtn la clasificacion IUIS**

Deficiencias predominantemente de anticuerpos 42 36,2 10 62,5 52 39,4
Agammaglobulinemia primaria 14 12,1 3 18,8 17 12,9
Agammaglobulinemia no especificada 16 13,8 0 0 16 12,1
Inmunodeficiencia comun variable 7 6,0 4 25,0 11 8,3
Sindrome Hiper IgM 5 2,6 3 18,8 6 4,5
Deficiencia selectiva de IgA 1 0,9 0 0 1 0,8
Deficiencias de isotipo o cadena ligera con un nimero generalmente 1 09 0 0 1 08
normal de células B ’ ’

Defectos Congénitos de nimero, funcion o ambos del sistema Fagocitario 21 18,1 1 6,3 22 16,7
Neutropenia congénita 12 10,3 0 0 12 9,1
Enfermedad granulomatosa crénica 6 52 1 6,3 7 53
Deficiencia de adhesion leucocitaria S 2,6 0 0 3 2,3

Inmunodeficiencias combinadas con otros sindromes bien definidos 14 12,1 3 18,7 17 12,9
Sindrome Hiper IgE 5 43 & 18,8 8 6,1
Defecto de reparacién de DNA 5 4,3 0 5 3,8
Defectos timicos con anomalias congénitas (Sindrome de Di George) 2 1,7 0 0 2 1,5
Infecciones recurrentes + autoinmunidad 2 1,7 0 0 2 1,5

Inmunodeficiencias que afectan a la inmunidad celular y humoral 5 43 0 0 5 3,8
Inmunodeficiencia combinada 2 1,7 0 0 2 1,5
Deficiencia de ZAP70 1 0,9 0 0 1 0,8
Deficiencia linfocitos CD4 especifica 1 0,9 0 0 1 0,8

Enfermedades por disregulacion inmune 4 34 0 0 4 3,0
Sindrome hemofagocitico 2 1,7 0 0 2 1,5
Sindrome linfoproliferativo ligado al Cromosoma X 2 1,7 0 0 2 1,5
Sindrome linfoproliferativo autoinmune probable, 1 0,9 0 0 1 0,8

Defectos de la inmunidad innata 4 34 0 0 4 3,0
Candidiasis mucocutanea cronica 2 1,7 0 0 2 1,5
Susceptibilidad mendeliana a micobacterias 2 1,7 0 0 2 1,5

Defectos del complemento 0 0 2 12,5 2 1,5
Deficiencia de C1 inhibidor 0 0 2 12,5 2 1,5

Cumple criterios JMF*, pero aun en estudios 23 19,8 0 0 23 17,4
Inmunodeficiencia sin especificar 23 19,8 0 0 23 17,4

*Jeffrey Modell Foundation
** International Union of Immunological Societies
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SOBRE LA EVALUACION DEL
TRASTORNO POR ESTRES
POSTRAUMATICO A LOS
AFECTADOS POR EL NINO

ON THE EVALUATION OF POST-TRAUMATIC
STRESS DISORDER IN INDIVIDUALS
AFFECTED BY EL NINO

Sergio Dominguez-Lara 2

Sr. Editor. Sin duda, la comprension del estado emocional
de las victimas de fendmenos naturales puede brindar
informacion relevante a fin de orientar las intervenciones
segun la gravedad de las mismas. Sin embargo, cuando los
datos presentados se basan en puntuaciones de instrumentos
de uso cuestionable, el costo podria ser aun mayor.

En un estudio reciente de Espinoza-Neyra y colegas () se
reporta la prevalencia del trastorno por estrés postraumatico
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(TEPT) en personas afectadas por el nifio costero, y aunque
dada su magnitud este puede percibirse como grave, existen
tres puntos a tomar en cuenta.

El primero, que la escala de trauma de Davidson es un
instrumento que no cuenta con estudios psicométricos
publicados con muestras peruanas que avalen sus bondades
psicométricas, lo que incluye la adecuacion linguistica al
contexto donde se aplicé (o al menos, no es mencionado),
asi como el andlisis de su dimensionalidad (¢ es una medida
unidimensional o multidimensional?) y la confiabilidad de sus
puntuaciones.

El segundo punto esta vinculado con la confiabilidad, y es
gue no queda claro qué puntos de corte fueron utilizados para
clasificar a las personas en con y sin TEPT, considerando que
este es el aspecto medular del trabajo. El tercer punto, es que
el instrumento emplea como base al DSM-IV, mientras que el
2016 fue publicada la version revisada @, que se ajusta mas al
DSM-V. El estudio mas reciente @ provee de forma ordenada
todos los procedimientos que podrian ser empleados en un
potencial estudio psicométrico del instrumento revisado en
diversas muestras de interés.

En conclusién, ante la ausencia de informacion psicométrica
relevante a este contexto y que no se encuentra en sintonia
con el DSM-V, la escala de trauma de Davidson no retine los
requisitos necesarios para considerar la interpretacion de sus
puntuaciones como valida ©. Esto podria traer como corolario
una clasificacion inadecuada de los examinados, y si bien el
diagndstico no se basa sélo en un autoinforme, este es usado
como herramienta de apoyo para esa labor.
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