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Semana mundial de las Inmunodeficiencias Primarias: Del 22 al 26 Abril

Con el objetivo de aumentar el conocimiento y demandar
mayor investigacion sobre las Inmunodeficiencias Primarias (IDPs) y
en consecuencia mejorar la calidad de vida de los pacientes
portadores de IDPs, organizaciones a nivel mundial decidieron
decretar la semana de las IDPs del 22 al 26 de Abril. Promoviendo
actividades con el fin de concientizar sobre su existencia, estimular
su estudio y el desarrollo de investigacién en el campo, de esta
manera avanzar en el conocimiento de estas patologias tan
complejas.

Qué son las IDPs? son un grupo de defectos genéticos
que causan alteraciones en los mecanismos de defensa tanto
innatos como adaptativos, relacionados con: 1) ausencia de uno o
varios de los componentes celulares, tanto linfoides como mieloides,
2) incapacidad para la comunicaciéon de los componentes de la
respuesta inmune, asi como también en el reconocimiento de
antigenos extrafios, propios o modificados e 3) incapacidad para la
activacion de los mecanismos efectores, bien sea por dificultad para
alcanzar los tejidos afectados; para polarizar la respuesta inmune
tanto proinflamatoria como reguladora; o para liberar mediadores
encargados de la destruccion de los agentes infecciosos. Este
complejo grupo de enfermedades condicionan no solo a una
susceptibilidad elevada para sufrir infecciones por diferentes
agentes infecciosos, sino también a la alteracidon de los mecanismos
homeostaticos y de vigilancia que evita el desarrollo de
enfermedades autoinflamatorias y neoplasicas.

A pesar de que se estima que su frecuencia a nivel
mundial es de 1 por cada 1200 nacimientos, actualmente en
Venezuela no existe una verdadera casuistica nacional ni regional ni
estrategias clara para su deteccion ni para la implementacion de
terapias adecuadas para su control. Esto es debido en parte a que su
estudio requiere de multiples ensayos, muchos de ellos costosos y
de dificil acceso, y como consecuencia pasan desapercibidas,
repercutiendo en un subregistro y en el fallecimiento de pacientes
por su desconocimiento o a la aparicion de complicacion
irreversibles que pudieron ser prevenidas si el diagndstico se
realizara de manera oportuna.

Qué hacemos en el Idic-ULA? con la finalidad de mejorar
la calidad de vida de los nifios con Inmunodeficiencias Primarias,
desde hace varios afios desarrollamos una linea de investigacion
destinada a la deteccién oportuna de las IDPs, en pacientes
pediatricos con infecciones severas y recurrentes. Sin embargo, la
fuerte crisis econdmica por la que atraviesa el pais, ha mermado
nuestra capacidad de atencién y el avance en el conocimiento sobre
las IDPs en nuestra region.

Esperamos en un futuro préoximo contar con apoyo
nacional e internacional con el fin de: 1) Conocer su frecuencia y
caracteristicas, lo que permitird ademds proponer politicas de
estado para la implementacion de programas preventivos, de
soporte y terapéuticos a los pacientes y familiares; y 2) La
incorporacion de profesionales y estudiantes del area biomédica
(Red multidisciplinaria) que aseguren la educacién, prevencion,
manejo y pesquisa de estos pacientes
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