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Sefor Editor:

Las inmunodeficiencias primarias (IDP), actualmente llamadas errores innatos de
la inmunidad (EIll), son enfermedades de origen genético, caracterizadas por una
alteracién cuantitativa y/o cualitativa de uno o mas componentes del sistema

inmune.
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Antiguamente, estas enfermedades eran consideradas poco frecuentes, pero en
la actualidad, se reporta uno por cada 2 000 recién nacidos vivos y se calcula, que
mas de 10 millones de personas viven con Ell; se conoce, que entre el 70 % vy el
90 % de estas personas no han sido diagnosticadas, lo cual pudiera estar dado,
por el desconocimiento de los signos de alarma por parte de los profesionales de
la salud, no especialistas en este campo; ello provoca un retraso en el diagnostico
y una elevada morbimortalidad, lo que constituye un subregistro en muchos
paises a nivel mundial.®)

Los pacientes afectados por los Ell son susceptibles a sufrir infecciones; aunque
las complicaciones se presentan en un pequefio grupo, estas pueden ser fatales o
dejar secuelas que empeoran la calidad de vida de dichos pacientes y constituye
una sobrecarga al sistema de salud debido a los gastos hospitalarios
ocasionados, ya que el coste sanitario pudiera reducirse en mas de un 50 %
después del diagnéstico.?

Los signos de alarma de las IDP son una herramienta de trabajo que orientan al
profesional al estudio de los EII.®) La Jeffrey Modell Foundation, en 1993, publicé
por primera vez los 10 signos de alarma de los Ell, basados en el consenso entre
diferentes expertos en el campo de la inmunologia. Recientemente, en 2023, los
signos de sospecha han sido actualizados, y se han definido los 10 signos de
alarma para adultos y para nifios. La presencia de dos o0 mas de estos signos de
alarma deberia hacer sospechar la presencia de una IDP en el paciente.

Los Ell constituyen un grupo heterogéneo de mas de 300 enfermedades, segun el
Comité de Clasificacion de Inmunodeficiencias Primarias de la Union Internacional
de Sociedades de Inmunologia (1UIS).®

En los primeros afios de la década de 1980, varios paises comenzaron a registrar
sus casos de IDP. Segun el registro europeo de Inmunodeficiencias Primarias, en
Espafia y en Francia reportan una incidencia de un caso cada 10 000 recién
nacidos vivos; aunque segun el subtipo, como es el caso del déficit selectivo de

lgA, la incidencia es de un caso cada 500 a 700 recién nacidos vivos.®
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En Cuba, desde 1966 se han diagnosticado IDP, pero no habian sido registradas
con anterioridad; desde el 2004 se comenzO a trabajar para implementar
tecnologia de punta que permitiera realizar un diagnostico certero de las
inmunodeficiencias. El registro cubano fue creado en el 2009, y el primer informe
se dio a conocer en el 2017, el cual se logré por un estudio multicéntrico en el que
participaron todas las provincias del pais, con un total de 337 casos y cuyo
objetivo fue conocer la epidemiologia de dichas enfermedades en nuestro
medio.® Las inmunodeficiencias de anticuerpos fueron las mas frecuentes, con
160 casos (52,8 %) y dentro de ellas predomind la deficiencia selectiva de IgA con
110 casos, seguidas en orden de frecuencia, las Inmunodeficiencias combinadas
con 55 casos (18 %), las asociadas a defectos de los fagocitos, 37 casos (12,2
%), sentando las bases para posteriores estudios epidemiolégicos.®”

Por lo tanto, tiene vital importancia reconocer los signos de alarma de las IDP, con
el propésito de remitir los casos a ser valorados por el especialista de
Inmunologia, el cual realizard su diagnéstico y clasificacion, ademéas de proceder
a su registro. Este es un acto fundamental para el estudio cuantitativo de todo
fenbmeno, pues el objetivo principal de una coleccion estadistica de datos
patolégicos es el de proveer al investigador de una informacion cuantitativa
adecuada para dar respuesta de cuestiones relativas a grupos de casos y no de
casos aislados.

La actualizacion del registro de inmunodeficiencias primarias lo llevan a cabo los
especialistas de Inmunologia de cada provincia para posteriormente, reportar los
casos a la Sociedad Cubana de Inmunologia, debido a que no se cuenta con una
red de estadistica que recoja la prevalencia de estas enfermedades ni con una

hoja de reporte establecida por el MINSAP.
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