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Revista Alergia, Asma e
Inmunologia Pediatricas

Pediatric Allergy, Asthma and
Immunology Journal

Dr. Guillermo Hideo Wakida Kuzunoki*

La revista de Alergia, Asma e Inmunologia Pediatrica nace en 1992 después del esfuerzo
realizado por el Dr. José Guadalupe Huerta Lopez, asi como del Dr. José Rosales Jimé-
nez y la Dra. Maria de la Luz Rosales Jiménez de la Editorial Graphimedic S.A de C.V.,
con la idea de tener un érgano oficial de difusion académica del Colegio de Pediatras
especialistas en inmunologia y alergia (COMPEDIA) nacido recientemente en 1983, del
gue también el Dr. Huerta fue su fundador. Con un promedio de visitas diarias aproxima-
damente de 739 y de 903 de articulos en version completa, registrada en bibliotecas e
indices de Europa, Estados Unidos y Latinoamérica. Actualmente también es el érgano
de difusién de la Asociacion Latinoamericana de Alergia Pediatrica (ALAPE) y cuenta con
la colaboracion de editores internacionales asociados.

En 2024, se inicia una nueva etapa para la revista Alergia Asma e Inmunologia Pe-
diatricas, ésta pasa a ser propiedad del Colegio Mexicano de Pediatras Especialistas en
Inmunologia Clinica y Alergia, A.C. (COMPEDIA); asimismo, el Dr. José Guadalupe Huerta
Lépez deja de ser editor en jefe y pasa a editor emérito, se le agradece todo el esfuerzo
y compromiso, desde su fundacion hasta ahora, para la continuidad de la misma. En
esta edicion se publica una pequefia resefia biogréafica por el Dr. Ernesto Onuma Takane
como muestra de agradecimiento por todos sus alumnos y reconocimiento a sus logros
y ensefanzas.

Esperamos que este cambio sea en beneficio de los nuevos logros y objetivos.

Confiamos en que la calidad académica de las diferentes publicaciones mejore el
conocimiento médico.

En los siguientes nimeros se publicara el complemento de los resimenes de los
trabajos libres que se presentaran en el Congreso Nacional de COMPEDIA.

Citar como: Wakida KGH. Revista Alergia, Asma e Inmunologia Pediatricas. Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 3.
https://dx.doi.org/10.35366/116263

% www.medigraphic.com/alergia

Contenido



SEMBLANZA

Alergia, Asma
e Inmunologia

Pediatricas

Vol. 33, Nam. 1 | Enero-Abril 2024
pp 4-13

Dr. José Guadalupe Huerta Lopez.
Biografia y semblanza

Dr. José Guadalupe Huerta Lépez.
Biography and semblance

Dr. Ernesto Onuma Takane,* Dr. Guillermo Wakida Kuzunoki*

El Dr. José Guadalupe Huerta Lépez nacié en la Ciudad de Guadalajara el 12 de
enero de 1940 (Figura 1), su padre José Maria Huerta se dedicaba a manejar un
taxi y fallecié cuando él tenia un afio de edad, por lo que su madre Maria del Soco-
rro Lopez tuvo que viajar a Mexicali y de ahi a la ciudad de Calexico, en California,
dejando al Dr. Huerta al cuidado de sus tias Dolores Lépez y Angelita Lopez, en
Guadalajara (Figura 2).

Seis afios después, su madre envio por él, viajé en tren con su abuelita, de Guada-
lajara a Mexicali en uno de los recorridos mas hermosos que ha tenido en su vida, segin
nos relata el Dr. Huerta.

Ya establecido en Mexicali vivié con su tio el Dr. José Lopez Gonzalez, el tio Pepe
como carifiosamente lo nombraron, médico anestesidlogo de profesién (Figura 3).

* Alergblogo pediatra e
inmundlogo, miembro
de la mesa directiva de
COMPEDIA 2022-2023.

doi: 10.35366/116264

Figura 1: Dr. José Guadalupe Huerta Lopez Figura 2: Sra. Maria del Socorro Lépez y Dr.
a los dos afios de edad aproximadamente. José Guadalupe Huerta Lopez.

Citar como: Onuma TE, Wakida KG. Dr. José Guadalupe Huerta Lopez. Biografia y semblanza. Alergia Asma Inmunol Pediatr.
2024; 33 (1): 4-13. https://dx.doi.org/10.35366/116264
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Figura 3:

Dr. José Lopez
Gonzalez y
esposa Sra.
Juana Gonzélez.
Dra. Ana Luisa
Lopez Gonzélez.

El Dr. Huerta cruzaba la frontera hacia Calexico, Ca-
lifornia para trabajar en la pizca del algodon, durante su
vida en Mexicali se inscribio en un concurso de oratoria
a los 12 afios del que resultd ganador, interesandose
por ingresar a la iglesia y realizar la carrera de sacer-
dote como una manera de ayudar a las personas; sin
embargo, su convivencia con su tio y las palabras que
le expreso diciéndole que «hay muchas formas de servir
a Dios» y el contacto temprano con los pacientes de su
tio lo hicieron reflexionar y lo convencieron de tomar la
decision de estudiar medicina.

Viajé a la Ciudad de México donde ingreso a la
Universidad Nacional Autonoma de México, realizando
la carrera de medicina de 1958 a 1964, obteniendo
mencion honorifica durante la realizacion de su examen
profesional (Figuras 4 y 5).

Figura 4: Universidad Nacional Auténoma de México.

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 4-13

Figura5:

Dr. José G.
Huerta Lopez
durante la
realizacion de
Su examen
profesional.

Se casa en 1962 durante el cuarto afio de la ca-
rrera de medicina con la Sra. Rosa Elena Hernandez
Granados, siendo desde entonces su guia, consejera
y compafiera de vida (Figura 6).

De esta feliz relacion nacen Rosa Elena (Figura 7),
las gemelas Leticia y Angélica y José Luis (Figura 8).

Figura 6:

Dr. José G. Huerta
Lopez y su esposa
la Sra. Rosa
Elena Hernandez
de Huerta.

Figura 7: De izquierda a derecha, Sra. Maria Hermelinda Granados,
Dra. Rosa Elena de Huerta, Sra. Rosa Elena Hernandez Granados y
Dr. José G. Huerta Lopez.

Contenido
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Figura 8: Familia Huerta Hernandez con los hijos Rosa Elena, geme-
las Leticia y Angélica y José Luis.

Su internado rotatorio lo realizé en el Hospital Gene-
ral de México teniendo contacto con el Dr. Fernando Mar-
tinez Cortés y el Dr. Julio Cueva, realizando su tesis en
alergia a la aspirina, obteniendo mencién honorifica por
la misma y, debido a la naturaleza de su tesis, conoce a
su gran maestro el Dr. Mario Salazar Mallen, considerado
padre de la alergologia en México y fundador en 1938 del
pabellon 21, primer laboratorio de alergia en Latinoamé-
rica, asi como también fundador en 1946 de la Primera
Sociedad de Alergistas cuyo nombre cambi6 en 1967 por
el de Sociedad Mexicana de Alergia e Inmunologia (hoy
CMICA) y en el afio 2000 crea el Consejo Mexicano de
Inmunologia Clinica y Alergia CONICA (Figura 9).

Figura 9: Dr. Mario Salazar Mallen (derecha) y Dr. Jesus Pérez Mar-
tin (izquierda) en una reunién de la Sociedad Mexicana de Alergia e
Inmunologia AC.

Poco después de graduarse de la carrera de me-
dicina en 1966 realiz6 estudios de anestesiologia y de
medicina legal trabajando en el Hospital General de
Mexicali por espacio de un afio y como médico en el
Centro Penitenciario de Lecumberri en la Ciudad de
México desde 1966 y hasta 1970. Menciona anecdo6-
ticamente «estuve en la carcel, pero yo si podia salir»
(Figuras 10y 11).

Figura 11: Centro penitenciario Lecumberri.

En 1966 regresa al Hospital General realizando la
subespecialidad en alergia e inmunologia con el Dr.
Mario Salazar Mallen y contando dentro de sus profe-
sores con hombres prestigiosos como el del Dr. JesUs
Kumate Rodriguez, Dr. Ruy Pérez Tamayo, Dr. Sergio
Estrada Parra y el Dr. Carlos Carbajal, terminando la

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 4-13
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subespecialidad dos afios después en 1968, siendo el
primer curso de especializacion en alergia e inmunolo-
giade la division de estudios de postgrado de medicina
de la UNAM.

Debido a su incansable sed de conocimientos y
aprendizaje, en 1970 logra trasladarse a Paris, Francia
para realizar estudios en el Instituto de inmunobiologia
en el Hospital Broussais localizado en esta misma
ciudad con los profesores Dr. Bernard Halpern y el Dr.
Rafael Oriol (Figuras 12 y 13).

Figura 12:

Dr. Bernard
Halpern.

Figura 13:

Dr. Rafael Oriol.

Inmediatamente, y gracias a su gran conocimiento
inmunoldgico y a su tremendo entusiasmo, lo invitan a
colaborar con ellos realizando trabajos de investigacion
y llevando a cabo una publicacién muy novedosa para

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 4-13

su tiempo, la descripcion de un paciente con mieloma
con dos tipos diferentes de Inmunoglobulina G, dos ca-
denas pesadas similares y dos cadenas ligeras kappay
lambda sintetizadas por una misma célula y publicando
estos hallazgos en una de las mas prestigiosas revistas:
Immunology (Figura 14).

Immnaligy, 1974, 17, 1081,
Two Myeloma Globulins, IgGl-k And IgGIA, from a
Single Patient (Im)
L PURIFICATION AND IMMUNOCHEMICAL CHARACTERIZATION

. Omsor, J. Huzers, |, P. Bovver aso P. Lucorouros
Institad " Fmmuns-Bialsgie, Hipital Broussais, Paris, France

{Received Ttk Nooember 1973; acoqpéed for publication 256k Apeil 1574)

Figura 14: Trabajo de publicacién con graficas de las dos proteinas
encontradas en un paciente con mieloma de IgG. Dr. Huerta y Dr. Oriol.

En 1970, regresa a la Ciudad de México al recién
inaugurado Hospital del Nifio de IMAN, posteriormente
DIF y desde 1983 conocido como Instituto Nacional de
Pediatria, fundando el servicio de alergia ese mismo
afo (Figuras 15 y 16) y permaneciendo como jefe de
servicio hasta el afio 2023.

Contenido
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Figura 16: Servicios de Alergia e Inmunologia en el INP.

Desde entonces crea un gran lazo de amistad,
carifio y respeto con el jefe y fundador del servicio de
inmunologia del mismo instituto, el Dr. Renato Daniel
Berron Pérez (Figura 17).

Figura 17: Dr. José G. Huerta Lopez y Dr. Renato Daniel Berron Pérez
en el portal del domicilio del Dr. Berrén.

TRAYECTORIA ACADEMICA

Es muy dificil en un articulo describir una vida extensa
marcada por una gran cantidad de éxitos profesionales
y logros académicos, pero podriamos resumir sus logros
mas importantes de la siguiente manera:

1. En 1970 fundador del servicio de alergia en el Ins-
tituto Nacional de Pediatria.

2. Desde 1970 hasta 2023 fue jefe del servicio de
alergia en el Instituto Nacional de Pediatria.

3. De 1979 a 1980 presidente del Colegio Mexicano
de Inmunologia Clinica y Alergia CMICA.

4. En 1983 fundador y primer presidente del Colegio
Mexicano de Pediatras Especialistas en Inmuno-
logia y Alergia COMPEDIA (Figura 18).

SOCIHDAD MEXICANA DE ALERGIA
E INMUNOLOGIA PEDIATRICA AL
LELIE R T Y P e bl s ERE

Figura 18: Primer congreso internacional de asma organizado por la
entonces Sociedad Mexicana de Alergia e Inmunologia Pediatrica, hoy
COMPEDIA en Acapulco Guerrero.

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 4-13
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5. En 1992 es fundador y editor de la revista de Aler-
gia, Asma e Inmunologia Pediatrica, 6rgano oficial
de difusion del Colegio de Pediatras Especialis-
ta en Alergia e Inmunologia (COMPEDIA) y de la
Asociacion latinoamericana de Alergia Pediatrica
(ALAPE) (Figura 19).

Figura 19: Fundador y editor de la revista Asma Alergia e Inmunologia
Pediatrica, gran impulsor para su difusion.

6. En 1994 fundador de la catedra de postgrado
con reconocimiento universitario por parte de la
UNAM del curso de especialidad en alergia e in-
munologia en el Instituto Nacional de Pediatria.

7. En 1997 fue organizador y presidente del congre-
so mundial de la sociedad internacional de alergia
e inmunologia ahora WAO (World Allergy Organi-
zation) con la asistencia de 10 mil profesionales
en alergia e inmunologia de 50 paises.

8. De 2000 a 2002 presidente de la Sociedad Latinoa-
mericana de Alergia, Asma e Inmunologia SLAAI.

9. Autor de mas de 150 articulos publicados de la
especialidad.

10. Coautor de muchos libros dentro de los que
destacan: Progress in Allergy and Clinical Im-
munology, Inmunoglobulina Humana. Indicacio-
nes clinicas y Alergia. Enfermedad multisistémi-
ca (Figura 20).

Uno de los méritos mas importantes logrados por el
Dr. José Guadalupe Huerta es el reconocimiento cien-
tifico que le ha dado a la alergia e inmunologia como
especialidad a nivel nacional, en épocas en los que otros
grupos médicos dudaban de su existencia, el avance en
el conocimiento cientifico tan importante logrado en los
ultimos 40 afos ha permitido aceptar alin mas nuestra
especialidad de una manera seria y cientifica de la que
hoy no hay ninguna duda al respecto, pero que al inicio

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 4-13

dial -+ Bwmeen < Fooka Do = Favus o et L agse

Inmunoglobulina
Humana

Indicaciones clinicas

Alergia

Enfermedad m

Figura 20: Algunos ejemplos de intervencion en publicaciones como
coautor.

el Dr. Huerta tuvo que luchar incansablemente por ob-
tener este reconocimiento y del cual hoy disfrutamos y
le estaremos eternamente agradecidos.

El otro gran logro es la proyeccién que le ha dado
a la especialidad y la difusion de nuestro Colegio
a nivel internacional favoreciendo un intercambio
académico en favor de la alergia e inmunologia en el
mundo. Como presidente de CMICA en 1979 organizo
el primer congreso internacional que incluyo tres dias
de conferencias en San Diego y dos dias en la ciudad
de Tijuana, con la intervencién de profesores de talla
internacional como invitados. Estuvieron los descubri-
dores de la IgE los Dres. Kimishige y Teruko Ishisaka
y el Dr. Gunnar Johansson, el Dr. Robert Hamburger
quien describid los anticuerpos contra el receptor de
IgE entre otros.

Los tres principales colegios en el mundo lo han
distinguido como miembro honorario: el American Co-
llege of Allergy, Asthma and Immunology (ACAAI) como
miembro internacional, el American Academy of Allergy,
Asthma & Immunology (AAAAI) como international fe-
llow lo mismo que el European Academy of Allergy and
Clinical Immunology (EAACI) (Figura 21).

Contenido



10 | Onuma TEy col. Dr. José Guadalupe Huerta Lopez. Biografia y semblanza

Figura 21: Dr. Huerta durante su intervencion en congresos con po-
nentes internacionales.

Su poder de organizacion le permitio llevar a cabo
una gran cantidad de congresos a nivel nacional, tan
sé6lo en el INP 18 congresos internacionales, dando un
impulso a la difusion de la alergia por todo nuestro pais
y alimentando la convivenciay el intercambio entre los
miembros del Colegio (Figuras 22-24).

Figura 22: De izquierda a derecha, el Dr. Alejandro Escobar, Dr. José
G. Huerta y Dr. Alberto Monteverde.

Figura 23: Con los expresidentes de COMPEDIA en el XXIV Congreso
Nacional.

Figura 24: Siempre como parte fundamental y central en los congre-
sos fortaleciendo los lazos de amistad por todo el pais.

Orgullosamente fue el presidente del comité local
y organizador de dos de los congresos mas exitosos
en la historia de la alergia en el mundo: de la World
Allergy Organization (WAQO), el XVI International
Congress of Allergy and Clinical Immunology (ICA-
Cl 1997) en la ciudad de Cancun al cual acudieron
desde 85 paises, alrededor de 10,000 asistentes y
dejando una ganancia econdmica de alrededor de 2
millones de dodlares para la WAO y el Xl Congreso
Latinoamericano de Alergia de la Sociedad Latinoa-
mericana de Alergia en el afio 2000 de la Sociedad
Latinoamericana de Alergia, Asma e Inmunologia
(SLAAI) (Figura 25).

Como profesor titular y fundador del curso de aler-
gia e inmunologia avalado por la UNAM en el Instituto
Nacional de Pediatria, del que fue jefe de servicio por 53
afios, tuvo la oportunidad de difundir sus conocimientos
y experiencia a una gran cantidad de alumnos y su le-
gado y herencia académica se ha extendido a lo largo
de generacion tras generacion. Afios de aprendizaje y
experiencia que siembran semillas en otros sitios con
la creacion de centros formadores de alergélogos e in-
munologos por todo el pais dirigidos brillantemente por
muchos de sus alumnos, ejemplo de ello es en Puebla,
Monterrey, Guadalajara y recientemente en el ISSSTE
en la Ciudad de México.

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 4-13
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Final
ngram

Octobar 18 tex2d, 3987 .

Figura 25: Programa final del XVI Congreso Internacional de ICACI
organizado por la WAO.

Su intervencién dentro de todos los Congresos or-
ganizados por el Colegio y de otros colegios como CMI-
CA y CONAPEME es un ejemplo de su preocupacién
por la difusiéon de conocimientos, siendo un excelente
conferencista, sus conferencias siempre tuvieron la
atencién de los asistentes, por su alto contenido aca-
démico, pero adicionalmente por ese toque humano y
de experiencia de vida que siempre impregnaba a sus
platicas (Figura 26)

Interesado por continuar la calidad de la ensefianza
en las diferentes instituciones formadores de alergélo-
gos e inmunélogos, ha contribuido también en certificar
a los egresados de dichos centros, siendo sinodal del
consejo (CONICA) en repetidas ocasiones asegurando
asi la educacion continua y actualizacién de conoci-
mientos, fundamental hoy en dia para un manejo de
excelencia en nuestros pacientes (Figura 27).

Figura 27: Durante la aplicacion del examen oral en actividades de
CONICA.

LEGADO

Ante esta grandeza académica podemos sumar otra
igualmente importante que es la de consolidarse como
un médico con un sentido humanitario, humilde y ge-
neroso, cuyo obijetivo principal es y sera siempre el
bienestar de los pacientes (Figura 28).

Figura 26: Excelente conferencista con un profundo material académi-
co, pero con un toque humano y ameno.

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 4-13

Figura 28: Un gran médico con sentido humanista y preocupado siem-
pre por la salud de sus pacientes.
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Un gran humanista, interesado por la ciencia, apa-
sionado por la lectura y el futbol, viajero por el mundo
son caracteristicas que describen al Dr. José Guadalupe
Huerta, siempre disfrutando de la vida y del contacto
constante con su familia, colegas, discipulos, amigos y
alumnos (Figuras 29-32).

Figura 29: Apoyando a la seleccion nacional durante un juego de Mé-
Xico en una copa del mundo.

Figura 32: Con su otra familia, la de sus colegas, amigos y alumnos.

El legado académico y humanista del Dr. José Gua-
dalupe Huerta Lépez influye en aquellos que fuimos sus
alumnos, pero también en el legado para las genera-
ciones nuevas y seguramente las que le siguen porque
su influencia y la importancia de la misma perduraré a
lo largo del tiempo (Figuras 33y 34).

Figura 31: Con el resto de los médicos adscritos del servicio de aler-
gia y de otras especialidades pertenecientes al Instituto Nacional de
Pediatria.

Figura 33: Durante la presentacion de trabajos libres. Legado para las
jovenes generaciones.

Figura 34: Fortaleciendo la amistad y la convivencia y como un puente
entre las generaciones.

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 4-13

Contenido



Onuma TE y col. Dr. José Guadalupe Huerta Lopez. Biografia y semblanza | 13

Recientemente fue nombrado Decano de CMICA
Colegio Mexicano de Inmunologia Clinica y Alergia
2024 (Figura 35).

Figura 35:

Dr. José
Guadalupe
Huerta Lopez.
Decano de
CMICA 2024.

Siempre con un profundo agradecimiento por ser
un ser humano excepcional y un verdadero maestro,
terminamos con una pequefia reflexion del escritor Ga-
briel Garcia Marquez: «no es verdad que la gente deja
de perseguir sus suefios porque envejece, envejecen
porque dejan de perseguir sus suefios».

Siga sofiando querido Maestro para que siempre
nos brinde mucho mas (Figura 36).

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 4-13

Figura 36:

Dr. José
Guadalupe
Huerta Lopez.

Un agradecimiento al Dr. José Guadalupe Huerta
Lépez, la Sra. Rosa Elena Hernandez de Huerta, la
Dra. Rosa Elena Huerta Hernandez, el Dr. José Antonio
Ortega Martell y la Dra. Ana Luisa Lopez Gonzalez
por su valiosa ayuda para la elaboracién de éste
documento.

Correspondencia:
Dr. Ernesto Onuma Takane
E-mail: compedial @gmail.com
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Inborn errors of immunity: a 15 years’ experience in
the Regional Hospital «Gral. Ignacio Zaragoza»
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RESUMEN. Introduccion: los errores innatos de lainmunidad (EIl) son un conjunto de enfermedades caracterizadas por defectos
del sistema inmunoldgico como resultado de un defecto intrinseco o genético. Son consideradas enfermedades poco frecuentes.
En México se estima que deberia haber una prevalencia cerca de 10,600 pacientes, sin embargo, sélo se tiene reporte de 1,213
casos en los 20 centros del pais, es decir, 80% de los pacientes no cuenta con diagnostico. Objetivo: describir la situacion
epidemioldgica de los Ell en el Hospital Regional «Gral. Ignacio Zaragoza» en los ultimos 15 afios. Material y métodos: estudio
retrospectivo, observacional, transversal y descriptivo. Se realizé una revision de los expedientes del Hospital Regional «Gral.
Ignacio Zaragoza» de enero de 2006 a marzo de 2022, en busca del diagnéstico de inmunodeficiencia primaria. Se recabaron
los datos de aquellos que cumplieran con los criterios para errores innatos de la inmunidad de acuerdo con la Sociedad Europea
de Inmunodeficiencias (ESID, por sus siglas en inglés) 2014 y/o contaran con pruebas moleculares que apoyaran el mismo.
Resultados: diez pacientes cumplieron los criterios de inclusion. El promedio de edad al diagnéstico fue de 15.5 afios con una
relacion hombre:mujer de 1.5:1. Las manifestaciones iniciales mas frecuente fueron los procesos infecciosos (neumonias y
gastroenteritis [60%)]). El grupo de inmunodeficiencias mas frecuente fue el grupo de inmunodeficiencias predominantemente
por anticuerpos (50%). La comorbilidad mas frecuentemente fue desnutricién cronica (30%) y 60% de los pacientes presentaban
alguna complicacion al diagnaéstico (principalmente pulmonar). Conclusiones: el diagndstico y tratamiento apropiados son los
dos elementos que mas influyen en la supervivencia y calidad de vida en los pacientes con Ell. En nuestro estudio encontramos
un retraso importante en el diagnéstico, lo cual se asoci6 a una alta prevalencia de complicaciones. Es importante hacer mayor
difusién de este tipo de enfermedades, a fin de lograr un diagndstico y tratamiento oportuno.

Palabras clave: error innato de la inmunidad, inmunodeficiencia primaria, epidemiologia, Latinoamérica, México.

ABSTRACT. Introduction: inborn errors of immunity (IEI) are a cluster of disorders characterized by immune system disfunction due
to an intrinsic or genetic defect. IEI are thought to be rare. In México there are supposed to be 10,600 patients, however we only have
knowledge of 1,213 as reported by the 20 registered centers in our country. That means that 80% of the patients may not have been
diagnosed yet. Objective: to describe the epidemiological situation of IEI in the Regional Hospital «Gral. Ignacio Zaragoza» in the
last 15 years. Material and methods: we performed a retrospective, observational, transversal and descriptive study. We analyzed
the files of the Regional Hospital «Gral. Ignacio Zaragozax» from January 2006 to March 2022 for Primary Immunodeficiencies. Then
we collected the information for those who met criteria for IEI according to European Society of Immunodeficiencies (ESID) 2014
and/or had molecular diagnosis. Results: 10 patients met the inclusion criteria. The average age at diagnosis was 15.5 years with
relation male:female ratio of 1.5:1. The most frequent initial manifestation was infectious processes (pneumonia and gastroenteritis)
(60%). The most common immunodeficiency group was the antibody-predominantimmunodeficiency group (50%). The most frequent
comorbidity was chronic malnutrition (30%) and 60% of the patients presented some complication at diagnosis (mainly pulmonary).
Conclusions: timely diagnosis and treatment are the two elements that most influence survival and quality of life in patients with IEI.
In our study we found a significant delay in diagnosis, which was associated with a high prevalence of complications. It is important
to spread greater awareness of this type of diseases, in order to achieve timely diagnosis and treatment.

Keywords: inborn errors of immunity, primary immunodeficiency, epidemiology, Latin America, Mexico.

Citar como: Navarro-Gonzalez Pl, Azamar-Jacome AA, Gonzélez-Luna RH, Nava-Ramirez IC. Errores innatos de la inmunidad:
experiencia de 15 afios del Hospital Regional «Gral. Ignacio Zaragoza». Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 14-20.
https://dx.doi.org/10.35366/116265
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INTRODUCCION

Los errores innatos de la inmunidad (Ell) se describen
como enfermedades heterogéneas con una deficiencia
en el desarrollo y funcion del sistema inmunoldgico. Los
pacientes con Ell son mas susceptibles de presentar in-
fecciones mas graves, sin embargo, la desregulacion de
la inmunidad también los predispone a padecer atopia,
autoinmunidad, trastornos linfoproliferativos y malignidad.
Actualmente se han descrito mas de 400 defectos gené-
ticos asociados a Ell.*2 Dada la rareza de este conjunto
de enfermedades, su registro juega un papel esencial en
diferentes aspectos como el desarrollo de indices epi-
demioldgicos, formulacion de politicas de salud publica,
control en la calidad de la atencién médica, acceso a los
estudios genéticos y ensayos clinicos que nos permiten
mejorar nuestro conocimiento sobre la historia natural de
la enfermedad, el funcionamiento del sistema inmunol6-
gico y el tratamiento idoneo para este tipo de pacientes.
Sin embargo, en nuestro pais el diagndstico tardio y otros
factores que afectan el adecuado registro de este tipo de
afecciones contribuyen a que la perspectiva global de
estas enfermedades siga siendo poco clara.®

A pesar del esfuerzo conjunto de diferentes pai-
ses, hasta 80% de los casos con inmunodeficiencias
primarias (IDP) aun permanecen sin un diagndstico
adecuado, lo cual tiene efectos deletéreos en la mor-
bimortalidad de los pacientes, asi como un impacto
negativo en los costos para los sistemas de salud.®*

El presente estudio tiene la finalidad de describir
la situacién epidemiolégica de los errores innatos de
la inmunidad en el Hospital Regional «Gral. Ignacio
Zaragoza» del ISSSTE, esto con un enfoque en las
complicaciones derivadas del diagndstico tardio, asi
como de los factores que influyeron en ello.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo, observacional, trans-
versal y descriptivo. Se hizo una blsqueda en los registros
del archivo clinico del Hospital Regional «Gral. Ignacio
Zaragoza» del ISSTE para identificar a los pacientes con
diagnostico de inmunodeficiencia primaria (D89.1) segin
la Clasificacion Internacional de Enfermedades (CIE-10)
de enero de 2006 a marzo de 2022. De estos registros
se seleccionaron a aquellos que cumplieron los criterios
clinicos para el diagnéstico de Ell, de acuerdo con los
criterios de la Sociedad Europea de Inmunodeficiencias
(ESID) 2014 y aquellos a los que se les hubieran reali-
zado pruebas moleculares para confirmar el diagnostico.
Posteriormente se hizo una revision de estos expedientes
para recabar las variables: edad, género, antecedentes
familiares (de abortos, consanguinidad, familiar con

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 14-20

Navarro-Gonzéalez Pl y cols. Errores innatos de la inmunidad | 15

diagnéstico de Ell), padecimiento actual (fecha de inicio
de sintomas, fecha de diagndstico, tipo y subtipo de Ell
de acuerdo con la clasificacion de la Unién Internacional
de las Sociedades de Inmunologia (IUIS) 2019, hospital
de referencia, motivo de referencia, manifestaciones
clinicas), estudios de laboratorio (inmunoglobulinas), an-
tecedentes patolégicos (comorbilidades, complicaciones,
hospitalizaciones previas), tratamiento (uso de gammaglo-
bulina intravenosa y/o subcutanea, profilaxis antibidtica) y
pronéstico (desenlace fatal). Todos los datos se vaciaron
en una tabla de Excel para su andlisis.

RESULTADOS

De los expedientes revisados, 41 tenian el diagnéstico de
inmunodeficiencia primaria de acuerdo con la clasificacién
de CIE-10 (D84.9). Sin embargo, al aplicar los criterios
de inclusién y exclusion, 29 pacientes no cumplieron con
los criterios clinicos de IUIS 2019 y/o estudio molecular
y dos eran inmunodeficiencias secundarias, por lo que
s6lo en 10 pacientes se pudo corroborar el diagnéstico
de Ell. De éstos, 7 (70%) fueron pacientes pediatricos y 3
(30%) adultos (Figura 1); 6 (60%) eran hombres y 4 (40%)
mujeres, para unarelacién hombre:mujer de 1.5:1 (Figura
2). Dentro de los antecedentes familiares so6lo un paciente
(10%) contaba con antecedente de consanguinidad, 2
(20%) tenian antecedente de abortos maternos de repe-
ticion y 3 (30%) tenian familiares con diagnéstico de EII.
De acuerdo con la clasificacion IUIS 2019,° la distri-
bucién de los pacientes segun el tipo de Ell fue de esta
manera: 50% (cinco pacientes) correspondieron a las
inmunodeficiencias predominantemente por anticuerpos
(tres pacientes con deficiencia de subclases de IgG,
uno con inmunodeficiencia comun variable y uno con
agammaglobulinemia ligada al cromosoma X), 30%
a inmunodeficiencias combinadas con caracteristicas

B Pediatricos

. Adultos

Figura 1: Distribucion de pacientes con diagnéstico de errores innatos
de la inmunidad de acuerdo a grupo etario.
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- Muijer

Figura 2: Distribucion de pacientes con diagnéstico de errores innatos
de la inmunidad de acuerdo a su género.

sindrémicas (dos con ataxia-telangiectasia y uno con
sindrome de hiper IgE autosémico dominante), 10% a
inmunodeficiencias con alteracién en la inmunidad hu-
moral y celular (uno con inmunodeficiencia combinada
severa) y 10% a inmunodeficiencia asociada a tras-
tornos autoinflamatorios (uno con fiebre mediterranea
familiar) (Figura 3).

La edad promedio de inicio de los sintomas fue a los
7.7 afios (minima de un mes, maxima de 46 afios), con
un promedio de edad al diagnéstico de 15.5 afios (mini-
ma un afio, maxima de 46 afios). Cuando se analizo por
grupos el promedio de edad, al inicio de los sintomas
y diagndstico, respectivamente fue de: 14 y 27 afos,
para las inmunodeficiencias predominantemente por
anticuerpos; 2.3y 4.3 afos, para las inmunodeficiencias
combinadas con caracteristicas sindromicas; 2 meses
y 1 aflo, para inmunodeficiencias combinadas; y 1 mes
y 5 afios para trastornos autoinflamatorios (Tabla 1).

Dentro de las manifestaciones clinicas al debut,
en 60% de los pacientes fueron infecciosas y en 40%
no infecciosas (Figura 4); 60% se encontrd entre las
manifestaciones infecciosas de caracteristicas no
invasivas (faringitis de repeticién en cinco pacientes,
cuatro pacientes con otitis media, dos con sinusitis y
seis pacientes con gastroenteritis) e invasivas en 40%
de los pacientes (seis pacientes con neumonia, dos
pacientes con meningitis, dos pacientes abscesos, un
paciente con sepsis y un paciente con infeccién del
tracto urinario).

En cuanto al sitio de localizacion de la infeccién,
ésta se presento a nivel del tracto respiratorio en 70%
de los pacientes (70% del grupo de inmunodeficiencias
predominantemente por anticuerpos y 30% del grupo
de inmunodeficiencias combinadas con caracteristicas
sindrémicas), a nivel de tubo digestivo en 50% (40%

del grupo de inmunodeficiencias predominantemente
por anticuerpos, 40% del grupo de inmunodeficiencias
combinadas con caracteristicas sindrémicas y 20% del
grupo asociado a trastornos inflamatorios), a nivel muco-
cutaneo en 30% (33% del grupo de inmunodeficiencias
combinadas, 33% del grupo de inmunodeficiencias
combinadas con caracteristicas sindrémicas y 33%
del grupo de inmunodeficiencias predominantemente
por anticuerpos) y a nivel de sistema nervioso central
en 20% (del grupo de inmunodeficiencias combinadas)
(Figura 5). De las manifestaciones no infecciosas, 90%
(nueve pacientes) presentaron alguna forma de enfer-
medad alérgica (50% rinitis alérgica, 30% asma, 30%
alergia a alimentos y 10% dermatitis atépica) y 20%
autoinmunidad (uno con tiroiditis autoinmune y uno con
urticaria crénica) (Tabla 2).

En cuanto al origen de los pacientes, 70% fueron
referidos de unidades de primer nivel del mismo Instituto
de Seguridad y Servicios Sociales de los Trabajadores del
Estado (ISSSTE), mientras que 30% fueron referidos por
unidades particulares. Asimismo, 60% de los pacientes
fueron referidos por diagnostico de Ell ya establecido y
del 40% restante, 50% se refirieron por cuadros infec-
ciosos de repeticion, 25% por enfermedad respiratoria
cronica 'y 25% por enfermedad neurolégica crénica.

Respecto a los antecedentes patoldgicos, 90% de
los pacientes presentaron desnutricién cronica, 20%
enfermedades endocrinoldgicas (uno con hipotiroidis-
mo y uno con diabetes mellitus), 20% comorbilidades

. Inmunodeficiencia predominantemente por anticuerpos

- Inmunodeficiencias combinadas asociadas a sindromes

- Inmunodeficiencias combinadas

. Inmunodeficiencias asociadas a trastornos autoinflamatorios
Figura 3: Distribucion de pacientes con diagnéstico de errores innatos

de la inmunidad segun el tipo de inmunodeficiencia de acuerdo a la
clasificacion [UIS 2019.
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neurolégicas (uno con epilepsia y uno con esclerosis
temporal bilateral) y 10% esqueléticas (fractura). A su
ingreso al hospital, 40% de los pacientes presentaban
complicaciones pulmonares, tres pacientes con bron-
guiectasias y un paciente con secuelas postinfecciosas,
derivadas del retraso en el diagnéstico (Tabla 3). De los
10 pacientes estudiados se registraron un total de 29
hospitalizaciones previas al diagnéstico, lo cual significa
2.9 hospitalizaciones por paciente, siendo esto mas
importante en los pacientes del grupo de inmunode-
ficiencias predominantemente por anticuerpos (48%),
inmunodeficiencias combinadas (24%), inmunodeficien-
cias combinadas asociadas a sindromes (21%) e inmu-
nodeficiencias asociadas a trastornos autoinflamatorios
(7%). La necesidad de ingreso a unidades de cuidados
intensivos se registré en 20% de los pacientes: 50% en
pacientes con inmunodeficiencias combinadas (en los
cuales se necesité en 28% de sus hospitalizaciones) y
50% en pacientes con inmunodeficiencias combinadas
asociadas a sindromes (en los cuales se necesit6 en
16% de sus hospitalizaciones).

Por dltimo, en cuanto al tratamiento de sostén,
70% de los pacientes recibieron terapia sustitutiva con
inmunoglobulina humana intravenosay 80% se traté con
profilaxis antibidtica, ningln paciente recibié o estaba
en protocolo de trasplante de células hematopoyéticas.

DISCUSION

En este estudio describimos la situacion epidemiolégica
y caracteristicas clinicas de los pacientes con diagnosti-
co de Ell en nuestro hospital en los Ultimos 15 afios. Se
revisaron los expedientes de 10 pacientes encontrando,
al igual que en otros estudios, un predominio en el sexo
masculino (1.5:1), con promedio de edad al diagnéstico
de 15.5 afos, cifra muy por arriba de lo reportado en el
pais y en el mundo, con un retraso promedio de casi 8
afios entre el inicio de los sintomas y el diagndstico de
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la enfermedad.®* Esta diferencia fue menor, afortunada-
mente para el grupo de inmunodeficiencias combinadas
cony sin caracteristicas sindromicas (con 1y 2 afios de
retraso, respectivamente), probablemente por la grave-
dad de los sintomas desarrollados y mayor para el grupo
de inmunodeficiencias por deficiencia de anticuerpos
(de hasta 13 afios). Estas cifras son muy preocupantes
ya que evidencian el gran obstaculo que se tiene en el
diagndstico de este grupo de enfermedades: el desco-
nocimiento por parte del gremio médico porunladoy la
dificultad en el acceso a los recursos diagnésticos; esto
Gltimo si tomamos en cuenta que en nuestro estudio 29
de los registros examinados no contaban con un diag-
néstico de certeza al no cumplir con los criterios clinicos
y/o falta del estudio molecular confirmatorio. Costa-
Carvalhoy colaboradores presentan en 2017 un escrito
titulado «Desafios latinoamericanos en el diagndstico y
tratamiento de las enfermedades de inmunodeficiencia
primaria», en donde retratan el escenario de los Ell en
Latinoamérica, estudiando las causas que permitian o

- Infecciosas

. No infecciosas

Figura 4: Distribucion de las manifestaciones clinicas al diagnostico
en los pacientes con diagnéstico de errores innatos de la inmunidad.

Tabla 1: Edad promedio de inicio de los sintomas y al diagndstico en los Ell de forma global y por grupos (de acuerdo con IUIS 2019).

Edad promedio
(afios) .
Afos retraso
Inicio Diagnéstico promedio
Total 1.7 155 7.8
Inmunodeficiencias
Predominantemente por anticuerpos 14.0 27.0 13.0
Combinadas asociadas a caracteristicas sindromaticas 2.3 4.3 2.0
Combinadas 0.2 1.0 0.8
Asociadas a trastornos autoinflamatorios 0.1 5.0 4.9
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Figura 5: Distribucion de las manifestaciones infecciosas (invasivas/

no invasivas y sitio de localizacion) que presentaron los pacientes con
diagndstico de errores innatos de la inmunidad durante su evolucién.

Tabla 2: Distribucion de las manifestaciones

no infecciosas en los pacientes con Ell.

Manifestacion n (%)
Enfermedad alérgica 9 (90)
Rinitis alérgica 5 (50)
Asma 3(30)
Alergia alimentaria 3(30)
Dermatitis atopica 1(10)
Enfermedad autoinmune 2 (20)
Tiroiditis autoinmune 1(10)
Urticaria 1 (10)

atrasaban el diagnoéstico oportuno.’® En este escrito,
ellos reportan como una causa frecuente de demora
gue las manifestaciones iniciales sean no infecciosas,
lo cual es importante si tomamos en cuenta que en la
gran mayoria de hospitales y centros de referencia no
se cuenta con insumos para la realizacion de estudios
inmunoldgicos.1%1®

En nuestra serie, el grupo de inmunodeficiencias
predominantemente por deficiencia de anticuerpos fue el
mas frecuente, afectando al 50% de nuestros pacientes,
aligual que lo reportado por diferentes autores en Europa,
Estados Unidos y Latinoamérica;***® sin embargo, difiere
de lo reportado en el estudio previamente realizado en el
Instituto Nacional de Pediatria en México, donde repre-
sentod solo 30% de los casos. Esto pudiera deberse a dife-
rencias en la poblacion que se atiende en esta institucion
y nuestro hospital, asi como por el tamafio de las series.

Nosotros, por ejemplo, no tenemos registro de casos de
inmunodeficiencias del grupo de las deficiencias de los
fagocitos, el cual se ha documentado como el segundo Ell
mas frecuente en el pais. El segundo grupo mas frecuen-
te en nuestra serie fue el grupo de inmunodeficiencias
combinadas con caracteristicas sindromicas que afecté
a 30% de nuestros pacientes. Al igual que en el Instituto
Nacional de Pediatria, diferimos en el hecho de que la
deficiencia selectiva de IgA no fue frecuente en nuestros
pacientes; sin embargo, el subtipo mas comuin dentro
del grupo de inmunodeficiencias predominantemente por
deficiencia de anticuerpos fue la deficiencia de subclases
de 1gG que represent6 30% de los casos, a diferencia de
ellos que encontraron a la agammaglobulinemia ligada al
cromosoma X como la mas frecuente.®

Los Ell, anteriormente conocidos como inmunode-
ficiencias primarias, se describen como enfermedades
heterogéneas con deficiencias en el desarrollo y fun-
cion del sistema inmunolégico. Tradicionalmente se ha
considerado a las infecciones graves y repetidas como
el sello distintivo de este tipo de enfermedades, sin
embargo, la desregulacién de la inmunidad predispone
a estos pacientes también a otro tipo de proceso en los
gue interviene como mecanismo de control el sistema
inmune, estos pueden ser: atopia, autoinmunidad,
linfoproliferacién y malignidad. Por ello, es importante
saber que los Ell no sélo se presentan como cuadros
infecciosos. En nuestro estudio pudimos constatar este
hecho, ya que 60% de los pacientes presentaron al
debut manifestaciones infecciosas pero un significativo

Tabla 3: Distribucion de las comorbilidades

en los pacientes con Ell.

Manifestacion n (%)
Nutricionales
Desnutricién cronica 9(90)
Enfermedad endocrinoldgica
Total 2 (20)
Tiroiditis autoinmune 1(10)
Diabetes mellitus 1(10)
Enfermedad neurol6gica
Total 2 (20)
Epilepsia 1(10)
Esclerosis temporal 1(10)
Enfermedad pulmonar
Total 4 (40)
Bronquiectasias 3(30)
Secuelas postinfecciosas 1(10)
Musculoesqueléticas
Facturas 1(10)
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40% de los pacientes debutaron con manifestaciones no
infecciosas, siendo las enfermedades alérgicas las mas
comunes, seguidas de las enfermedades autoinmunes.
Otras comorbilidades reportadas en nuestros pacientes
fueron: desnutriciéon crénica (30%) y enfermedades
neurolégicas crénicas (20%); estas cifras difieren de lo
reportado por Lugo y asociados en 2016.° En el estudio
realizado en el Instituto Nacional de Pediatria, se reporté
gue los cuadros infecciosos se presentaban en 86% de
los pacientes con Ell,° ellos al igual que nosotros encon-
traron que el tracto respiratorio es el sitio de afeccion
mas frecuente, seguido del tubo digestivo; sin embargo,
a diferencia de nosotros, ellos reportaron las infecciones
osteoarticulares y de ganglios linfaticos en tercer y cuar-
to lugar, respectivamente, mientras que para nosotros
fueron mas frecuentes las infecciones mucocutaneas
y del sistema nervioso central. Moin y colaboradores?’
en un estudio realizado en India documentaron que
hasta 23% de los pacientes con Ell pueden presentar
infecciones a nivel mucocutaneo, hallazgo similar a lo
reportado por nosotros. En cuanto a las manifestacio-
nes no infecciosas, Lugo y colaboradores reportaron
una prevalencia global de 36%, pero a diferencia de
nosotros, ellos encontraron las enfermedades autoin-
munes como las mas frecuentes, con una prevalencia
de 19%. En su estudio s6lo 17% de los pacientes pre-
sentaron enfermedades alérgicas, mientras que otros
grupos como el de Szczawinska-Poplonyk documenté
una frecuencia de hasta 50%.5% Nuestros pacientes
presentaron alguna forma de alergia hasta en 90% de
los casos. Por ultimo, nosotros a diferencia de la gran
mayoria de series, no tenemos registro de pacientes
con problemas linfoproliferativos o cancer, en cambio,
las complicaciones mas frecuentemente encontradas
fueron pulmonares (bronquiectasias) hasta en 75% de
los pacientes.'® Estas y otras diferencias pudieran estar
dadas por el tamafio de nuestra serie, lo relativamente
«joven» de nuestro servicio en el hospital, factores
socioculturales y epidemioldgicos de la poblacién que
atendemos, asi como algunos sesgos de seleccién
derivados de las caracteristicas de los médicos y/o
unidades que refieren a los pacientes con sospecha de
inmunodeficiencia a nuestro centro.

Con relacion a los factores de riesgo, en muchos
estudios se han considerado como datos de alarma: el
antecedente familiar de inmunodeficiencia diagnosti-
cada e infecciones de repeticion que ameritaba uso de
antibiéticos intravenosos para su resolucién. En este
estudio unatercera parte de los pacientes contaban con
el antecedente heredofamiliar de inmunodeficiencia y
s6lo 10% de los pacientes contaba con antecedente de
consanguinidad, a diferencia de lo que se reporta en
la literatura internacional.?® Asimismo, la gran mayoria
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de pacientes ameritaron de hospitalizacion para la re-
solucién de sus cuadros infecciosos, con un promedio
de tres por paciente e ingreso a unidades de cuidados
intensivos en 20% de los pacientes, lo cual parece
compatible con lo reportado como «bandera roja» a
nivel internacional. Los grupos de Ell que con mayor
frecuencia requirieron de hospitalizaciones fueron: las
inmunodeficiencias predominantemente por deficiencia
de anticuerpos y las combinadas.*

En el pais, sélo ciertos centros cuentan con un ser-
vicio para trasplante de células hematopoyéticas, siendo
gue este procedimiento es de vital importancia en el ma-
nejo y supervivencia a largo plazo de los pacientes con
este tipo de enfermedades. Nosotros no contamos con
unidad de trasplante, sin embargo, hasta el momento la
tasa de supervivencia es de 100%. La gran mayoria de
nuestros pacientes se encuentran en tratamiento con
terapia sustitutiva y/o inmunomoduladora con inmuno-
globulina humana intravenosa, asociado en 80% de los
casos a profilaxis antibiética, esto dependiendo del tipo
de inmunodeficiencia. Aunque la evolucién no ha estado
exenta de complicaciones con importante repercusion
en la calidad de vida.

CONCLUSIONES

Los Ell son un grupo de enfermedades del que cada
vez se tiene mas conocimiento, lo que permite cono-
cerlas y reconocerlas, asi como dejar de considerar-
las enfermedades poco frecuentes. Hoy por hoy, el
grupo de inmunodeficiencias predominantemente por
anticuerpos es el mas frecuente a nivel mundial, con
algunas diferencias en las frecuencias segun el subtipo,
derivado de diferencias de la poblacion estudiada y en
algunos casos, del acceso a los estudios inmunoldgicos
y moleculares para su adecuado diagnostico. Si bien la
caracteristica principal de este tipo de enfermedades
es la susceptibilidad a infecciones mas frecuentes y
graves es importante recordar que derivado de las
multiples funciones que realiza el sistema inmune en
diferentes funciones del cuerpo, también es posible que
debuten con otro tipo de manifestaciones como alergia
y autoinmunidad, como mostramos en nuestro trabajo.
Esto con la finalidad de que sospechemos de este tipo
de enfermedades en estos escenarios, incidiendo asi
en diagndsticos mas oportunos, con las implicaciones
prondsticas que esto tiene en la evolucion de nuestros
pacientes. Es inaceptable que sigan presentandose
retrasos de hasta 13 afos en el diagndstico, sabiendo
gue la valoraciéon tempana asociada a un tratamiento
adecuado son los componentes mas importantes que
afectan la supervivencia y la calidad de vida de los pa-
cientes con Ell. Como pudimos ver, en mas de la mitad
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de los pacientes, esto se traduce en complicaciones y
secuelas pulmonares y nutricionales; por ello, es impor-
tante concientizar y sensibilizar a los médicos de primer
contacto sobre la existencia y formas de presentacion de
este tipo de enfermedades, asi como facilitar el acceso
a los centros de referencia y estudios especializados.
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RESUMEN. Se presenta el caso de una nifia de seis afios con encefalitis autoinmune anti-NMDA, una enfermedad infla-
matoria del sistema nervioso central causada por anticuerpos dirigidos contra receptores N-metil-D-aspartato (NMDA). El
caso destaca por la importancia de reconocer de forma temprana los sintomas sugerentes de esta enfermedad, ya que
una proporcién de estos pacientes puede manifestar una afeccién autbnoma importante que puede presentar un desenlace
fatal. La paciente acudié a nuestra unidad con un cuadro ya avanzado, experimentando deterioro neurolégico importante y
progresivo que condujo a su ingreso a la Unidad de Cuidados Intensivos y finalmente a la muerte a pesar del tratamiento.

Palabras clave: encefalitis autoinmune, anticuerpos anti-NMDA, pediatria, sintomas neurolégicos, disautonomias, fatalidad.

ABSTRACT. We present the case of a 6-year-old girl with anti-NMDA receptor autoimmune encephalitis, an inflammatory
disorder of the central nervous system caused by antibodies directed against NMDA receptors. This case highlights the
importance of early recognition of the characteristic symptoms for this disease, since a part of these patients can present
with important autonomic disfunction that can lead to their death. Our patient arrived at our clinic with an advanced form to
the disease, presenting important and progressive neurological dishalance which lead to her admission to the Critical Care
Unit and eventually to her death despite treatment.

Keywords: autoimmune encephalitis, anti-NMDA antibodies, pediatrics, neurological symptoms, disautonomy, fatality.

INTRODUCCION

La encefalitis autoinmune anti-NMDA es un trastorno inflamatorio del sistema nervioso
central caracterizado por una rapida progresion de sintomas neuroldgicos, mediada
por anticuerpos dirigidos contra los receptores N-metil-D-aspartato (NMDA). Aunque
es mas comun en mujeres jovenes, puede afectar a personas de todas las edades.
A menudo se asocia con tumores, especialmente teratomas ovaricos. El diagndstico
temprano y el tratamiento adecuado son cruciales para mejorar el pronéstico de los
pacientes.

CASO CLINICO
Paciente femenino de seis afios sin antecedentes heredofamiliares de importancia. Niega

consanguinidad y endogamia. Originaria y residente de la Ciudad de México. Sin antece-
dentes perinatales ni personales patolégicos de importancia.

Citar como: Pérez CH, Paz GAL, Amador GK, Nava RIC, Gonzalez LRH, Azamar JAA. Encefalitis anti-NMDA: revision de la literatura
a propoésito de un caso. Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 21-26. https:/dx.doi.org/10.35366/116266
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Inicié su padecimiento ocho semanas previas a su
ingreso a nuestra unidad con cefalea holocraneal intermi-
tente de predominio nocturno, sin atenuantes ni exacer-
bantes, mejoraba con la administracion de paracetamol.
Cuatro semanas después se agrega al cuadro coprolalia,
amnesia retrégrada, agresividad y episodios de agitacion
psicomotriz nocturna con insomnio. Dos semanas des-
pués aumenté en la intensidad de la cefalea, vomitos,
irritabilidad y alteraciones del patrén vigilia-suefio. Final-
mente presenta evento de convulsiones ténico-clénicas
generalizadas con duracion de 10 minutos, motivo por
el cual acude al Servicio de Urgencias de nuestro hos-
pital. A su ingreso se reporta con irritabilidad y estado
combativo, se inicia abordaje y tratamiento antibiético
de forma empirica. Se realizan estudios que reportan:
liquido cefalorraquideo con citoquimico (LCR) que indica
liquido incoloro, leucocitos 240 (polimorfonucleares 95%,
mononucleares 5%), glucosa 48 mg/dL, proteinas 23
mg/dL y deshidrogenasa lactica (DHL) 55 U/L; cultivo
de bacilos acido-alcohol resistentes (BAAR), Giemsa y
tinta china negativos. Panel viral para virus respiratorios
en LCR negativos. Tomografia axial computarizada
(TAC) simple y contrastada de craneo con reporte de
megacisterna magna (Figura 1). Electroencefalograma
no valorable, aplanado y con abundantes ondas beta
sugestivas de paciente con encefalopatia y manejo
neurofarmacoldgico a dosis alta (Figura 2).

Presenta mala evolucién, sin respuesta a trata-
miento. Es valorada por el Servicio de Paidopsiquiatria,
quien inicia tratamiento con midazolam y haloperidol.
Sin embargo, presenta deterioro neuroldgico, por lo
gue se realiza resonancia magnética nuclear (RMN)
cerebral y de neuroeje que reporta Gnicamente quiste
aracnoideo retrovermiano derecho. Se realizan estu-
dios inmunoldégicos que reportan: C3 112 mg/dL, C4 9.1
mg/dL, FR < 20 Ul/mL, ANA < 0.5 Ul/mL, anti-DNAdc
Ul/mL, anti-Sm 1.32 2.40 UR/mL, anti-Ro 1.22 UR/mL,
anti-La 28.5 UR/mL, pANCA 2 UR/mL, c-ANCA 2.6 UR/
mL, anticuerpos anti-NMDA positivos. Se administra
dosis de gammaglobulina 1 mg/kg/do con mejoria
parcial. Presenta segundo evento de deterioro neuro-
I6gico que amerita manejo avanzado de la via aérea,
ingresando a la Unidad de Cuidados Intensivos, donde
muestra inestabilidad hemodinamica que evoluciona a
desenlace fatal tras seis dias de estancia en la Unidad
de Cuidados Intensivos Neonatales.

Revision bibliogrdfica

La encefalitis autoinmune constituye un grupo de tras-
tornos inflamatorios del sistema nervioso central que
se caracteriza por presentar sintomas de disfuncién
neurolégica rapidamente progresiva (duracion menor

de tres meses) mediada por anticuerpos dirigidos contra
epitopos neuronales especificos.*

Historia

En el afio 1840, durante la «3a Reunién Cientifica
Italiana» en Florencia, el Dr. Linoli hace referencia en
una publicacion, al caso de una mujer joven con inicio
de crisis epilépticas y catalepsia que durante el trans-
curso de su enfermedad desarrolla una tumoracién
abdominal que va creciendo progresivamente, tras
18 meses, la paciente continGia con crisis epilépticas
y estado de catalepsia. Eventualmente se integra el
diagnéstico de un quiste fetal, lo que actualmente
conocemos como teratoma, el cual tras ser removido
resulta en la curacion de la paciente. Para el afio 1960
se realizan los primeros escritos en donde se describen
cuadros de encefalitis sin antecedentes o hallazgos
de infeccién.? Ya en 1968 se describe una encefalitis
limbica asociada con un tumor de células pequefas de
pulmén. En 1980 se hace la primera caracterizacion
de la asociacion de una encefalitis limbica causada
por anticuerpos intracelulares (anti Hu/Ma). Para el
afio 2001, se describen mas anticuerpos asociados

Figura 1: Tomografia axial computarizada de craneo. Se advierte a
nivel extraaxial la presencia de aumento de la amplitud del espacio
subaracnoideo (imagen compatible con megacisterna magna). Rela-
cion sustancia gris y blanca respetada, sin lesiones focales ni difusas.
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al desarrollo de encefalitis como onconeuronales o
intracelulares y también contra canales de potasio
dependientes de voltaje. Sin embargo, no es sino
hasta 2005 que se hace la primera descripcion de la
encefalitis antirreceptor de NMDA.

Epidemiologia

La encefalitis anti-NMDA, es la encefalitis autoinmune
mas frecuente, por ello es las mas estudiada y mejor
descrita.® Representa actualmente 80% de todas las
encefalitis autoinmunes. Se presenta mas comunmente
en paciente jovenes en la segunda década de vida,
aunque existen reportes de caso desde los dos meses
de edad hasta los 85 afios.* Asimismo, afecta predo-
minantemente al género femenino, con una relacion de
4:1. Se desconoce la incidencia exacta de encefalitis
anti-NMDA, sin embargo, en algunos paises, se estima
que afecta a 0.123-0.173 por cada 100,000 habitan-
tes al afio; a nivel global, se reporta que afecta a 0.6
por cada 100,000 habitantes. Algunos estudios la han
reportado como la causa mas frecuente de encefalitis,
incluso por encima de las infecciones por el virus del
herpes simple y enterovirus de forma individual en me-
nores de 30 afios. También, se reporta que afecta de
forma mas frecuente a pacientes afrocaribefios y grupos
étnicos del sureste de Asia.®> En México no contamos
con datos disponibles respecto a la epidemiologia de
este padecimiento. Sin embargo, algunos autores han
documentado que la afeccion predomina en el género
femenino y la edad promedio de presentacion es de
10 afios.®
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Fisiopatologia

La fisiopatologia de la encefalitis anti-NMDA es muy
interesante. El receptor de NMDA es un receptor gluta-
matérgico inotropico que funciona de manera adecuada
en conjunto con iones como el calcio. Este receptor tiene
dos subunidades actualmente conocidas como GIluN1
y GIuN2. El receptor es un tetrAmero provisto por dos
subunidades 2NR1 y 2NR2, que en medio tiene la pre-
sencia de un tapén de magnesio que actla impidiendo
la entrada de calcio. Cuando se estimula el receptor
saturando a las unidades de GIuN1, el canal da pasoy se
transmite asi el impulso nervioso. Al respecto el NMDA se
encuentra presente tanto en neuronas glutamatérgicas
como en las interneuronas acido gamma aminobutirico
(gamma-aminobutyric acid [GABA]), de tal forma que
ejerce un control de estimulo y de inhibicién. La inhibi-
cién dada por las neuronas GABAY el estimulo por las
neuronas glutamatérgicas.” Este receptor se encuentra
en altas concentraciones a nivel de la corteza prefrontal,
hipocampo, nicleo accumbens, globo palido medial y
también en el area tegmental del tronco encefélico de
ahi las caracteristicas del espectro clinico.®®

Se han descrito varios «activadores» que pueden
estimular a este receptor mediante un mecanismo au-
toinmune tipo «mimetismo molecular», como los son
particulas neoplasicas procedentes de tumores ocultos
(teratoma ovérico) y algunos virus. Cuando estos acti-
vadores salen a la circulacion periférica, se dirigen al
ganglio, donde la célula presentadora de antigeno al in-
teractuar con el linfocito T CD4+, estimula la produccion
de anticuerpos por el linfocito B y pueden tomar uno de
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dos caminos: transformarse en una célula plasmatica o
bien en una célula B de memoria. Cuando esta célula B
de memoria pasa a la sangre, puede transformarse en
una célula plasmatica o pasar por la barrera hematoen-
cefalica y dentro del parénquima cerebral desarrollar
una expansion clonal con la consiguiente transformacién
a célula plasmatica productora de anticuerpos a nivel
del sistema nervioso central. De ahi que en algunos
pacientes puedan documentar la presencia de dichos
anticuerpos incluso en muestras séricas. Otra teoria, en
relacién al papel de los procesos infecciosos virales a
nivel de sistema nervioso central, sefiala que es posible
gue cuando el virus afecta a la neurona y la destruye,
dentro de estos productos de desecho de la superficie
neuronal pudieran encontrarse los receptores NMDA,
los cuales lograrian ser captados como neoantigenos,
desencadenando una respuesta inmunolégica contra
dichos neurorreceptores.

Los tumores mas frecuentemente asociados a esta
enfermedad son los teratomas ovaricos, que represen-
tan hasta 40% de los casos, principalmente en mujeres
entre los 18 a 35 afios. Otras lesiones neoplasicas
descritas son: cistoadenofibroma de ovario, cancer de
pulmon de células pequefas, cancer de mama, cancer
de uUtero, seminoma, cancer de pancreas, cancer de
timo, cancer de células germinales, cancer de vejiga,
cancer neuroendocrino, cancer de tiroides, teratoma
mediastinico y linfoma de Hodgkin.

Cuadro clinico
El cuadro clinico se divide en cinco estadios:*°

Estadio 1. Prodromo no especifico caracterizado
por dolores de cabeza, febricula, nduseas, sintomas
respiratorios y/o gastrointestinales, pérdida de la con-
centracién, anorexia, insomnio y problemas en articu-
laciones semanas previas al inicio agudo.

Estadio 2. Inicio de sintomas psiquiatricos como
confusion, agitaciéon y desinhibicién, ansiedad, pensa-
mientos paranoides, ideas de grandeza, hiperreligiosi-
dad, mania, alucinaciones visuales o auditivas.

Estadio 3. Disfuncion cognitiva con deterioro de la
memoria a corto plazo y de la concentracion.

Estadio 4. Anormalidades motoras como convulsio-
nes epilépticas y discinesias (la mayoria oculofaciales).

Estadio 5. Inestabilidad autonémica caracterizada
por hipoventilacion central, hipotensién, arritmias, dia-
foresis, respuestas disociadas (p. €j. resistencia a la
apertura de ojos, bajo o nulo umbral al dolor).

Sdlo 4% de los pacientes presentan la forma psi-
quiatrica pura.'*'? Los pacientes suelen presentarse con

cuadros agudos insidiosos. Se ha descrito que hasta
80% de los pacientes presentan el estadio prodrémico,
70% presentan crisis psiquiatricas agudas y cerca de
90% disfuncién cognitiva. El estadio caracterizado por
inestabilidad autondémica se presenta en la minoria de
los pacientes. Se han descrito dos grupos de pacientes:
unos con disfuncién autondmica y otros sin disfuncion
autonémica. Los pacientes con disfuncién autonémica,
presentan mayor afectacion del estado de conciencia,
movimientos anormales, crisis epilépticas y por lo tanto
mayor riesgo de complicaciones y muerte. De acuerdo
con un estudio retrospectivo realizado en China, donde
se evaluaron a 119 pacientes, reportan que las disauto-
nomias que con mas frecuencia se asocian a encefalitis
anti-NMDA son: taquicardia sinusal, constipacion e
hipoventilacién de origen central.*®

Por lo tanto, debe sospecharse esta entidad en
pacientes que no cuenten con historia de enfermedad
psiquiatrica y que presentan un cuadro de inicio rapi-
do (dias a semanas) asociado a sintomas negativos
(deterioro cognitivo, abulia, anhedonia, apatia) y/o
sintomas positivos (alucinaciones visuales, auditivas,
de persecucion, desorganizacién conductual, mutis-
mo). Los pacientes con encefalitis anti-NMDA suelen
ser intolerantes a los antipsicéticos tipicos, de hecho,
tienen mas riesgo de presentar sindrome neuroléptico
maligno caracterizado por hipertermia, rigidez muscu-
lar, coma, elevaciéon de enzimas musculares con o sin
rabdomidlisis.

Diagnéstico

Ante un cuadro sospechoso se deben realizar estudios
de imagen, electroencefalograma y punciéon lumbar.®

1. En el 90% de los casos el liquido cefalorraquideo
es anormal. Los niveles de glucosa suelen ser
normales, 90% de los casos presentan pleocitosis
linfocitica de leve a moderada y 32% elevacion de
proteinas leve. Sélo 26% tiene positividad a ban-
das oligoclonales IgG.*

2. El electroencefalograma es anormal en hasta
90% de los casos. Los hallazgos que frecuente-
mente se reportan son: actividad desorganizada,
lenta e inespecifica y patrén delta en cepillo extre-
mo. Estos hallazgos no son especificos, pero si
caracteristicos de la encefalitis anti-NMDA. En 30
a 60% de los pacientes este tipo de hallazgos se
asocian a un cuadro clinico prolongado grave con
alta frecuencia de crisis epilépticas.'®

3. Los estudios de imagen son normales en mas de
80% de los casos, de hecho, nunca vamos de pri-
mera intencion a encontrar hallazgos patolégicos
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en la RMN, sin embargo, éstos se documentan
en el seguimiento. Las lesiones son visibles en
la secuencia FLAIR (fluid-attenuated inversion re-
covery), donde se pueden observar hipersefales
tenues o algunas veces marcadas, sobre todo en
estadios severos de la enfermedad. Las alteracio-
nes suelen estar ubicadas en el I6bulo temporal
medial, sobre todo en la parte superior, a nivel
frontotemporal y en el cingulo. Se han descrito
también lesiones a nivel de tallo, de los nucleos
basales y las meninges, hallazgos que usualmen-
te hacen pensar en otro tipo de patologia.

4. En la tomografia por emisién de positrones pode-
mos encontrar un hipometabolismo a nivel parie-
tooccipital bilateral e hipometabolismo parietooc-
cipital que son unilaterales temporales, en NMDA
no asociadas a virus o tumores podemos encon-
trar un hipermetabolismo a nivel temporal izquier-
do y también a nivel de nucleos de la base que
también son caracteristicos.'’

5. Otros estudios. La tomografia axial computariza-
da suele solicitarse con el objetivo de descartar
tumores ocultos (como teratoma de ovario). Tam-
bién, con esta intencion suelen solicitarse estu-
dios como el ultrasonido testicular u ovarico; éstos
deben repetirse cada cuatro a seis meses durante
dos a cuatro afios cuando no se ha logrado identi-
ficar la causa de la encefalitis.

Por lo tanto, para confirmar el diagndstico de ence-
falitis autoinmune el paciente debe presentar un cuadro
subagudo (menor de 12 semanas) caracterizado por:
alteracién del estado mental (sintomas psiquiatricos) y
déficit en la memoria de trabajo (pérdida de memoria a
corto plazo),® en los que ademas se encuentre alguno
de los siguientes:

1. Hallazgos de focalidad recientes (hace referencia
a datos neuroldgicos de inicio subito).

2. Convulsiones no explicadas por un desorden epi-
[éptico previo.

3. Pleocitosis en el liquido cefalorraquideo (leucoci-
tosis en mas de 5 células por mm3).

4. Hallazgos de resonancia magnética sugestivos de
encefalitis.

5. Exclusion de otras causas.

Dentro de los diagnésticos diferenciales siempre de-
bemos tener presentes las causas infecciosas, principal-
mente virales como los herpesvirus (herpes simple tipo 1y
tipo 6, varicela zéster), asi como otro tipo de enfermedades
como trombosis venosa cerebral, vasculitis de sistema
nervioso central y citopatias mitocondriales (MELAS).*®
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Tratamiento'??

El tratamiento de soporte suele incluir medicamentos
antipsicéticos atipicos de segunda generacion (quetia-
pina u olanzapina), antiepilépticos (levetiracetam, acido
valproico o topiramato), auxiliares en el control de mo-
vimientos anormales (tetrabenazina y toxina botulinica)
y para el control de disautonomias (betabloqueadores).

Una vez descartada toda etiologia infecciosa, se
sugiere como tratamiento de primera linea el uso de cor-
ticoides en forma de pulsos de metilprednisolona. Cuan-
do éstos estan contraindicados, las alternativas incluyen
el uso de inmunoglobulina humana o la plasmaféresis,
en casos severos incluso pueden combinarse con los
corticoides. El uso de medicamentos de segunda linea
como rituximab y ciclofosfamida se ha descrito en casos
con mala respuesta al tratamiento de primera linea. Asi
mismo se han reportado con respuesta favorable con el
uso de tocilizumab y aldesleucina.'*?° Para la terapia de
mantenimiento, medicamentos como la azatioprinay el
micofenolato de mofetilo, suelen ser buenas opciones.

Pronostico

El prondstico suele ser bueno cuando el diagndstico y
tratamiento se inician de forma oportuna. Ochenta por
ciento de los pacientes se recuperan favorablemente una
vez iniciado el tratamiento. Sin embargo, hasta 20% de
los pacientes pueden presentar cuadros recurrentes.*#
La mortalidad en pacientes con esta patologia es
algo poco estudiado.? La tasa de mortalidad reportada
es muy variable.??2 Un estudio realizado en China repor-
ta una tasa de mortalidad de 10% en un seguimiento a
18 meses. Sin embargo, otro estudio realizado en Es-
pafia reporta una tasa de 5%. Estas diferencias podrian
deberse a una brecha en el diagnéstico y tratamiento
oportuno de la enfermedad entre ambos paises. Los
principales factores de riesgo asociados a muerte que se
han reportado son: ingreso a una Unidad de Cuidados
Intensivos, la duracion de la estancia en dicha unidad,
la edad de inicio, la presencia de un tumor y sus carac-
teristicas, asi como el desarrollo de trombosis venosa
profunda.?? Hong y colaboradores observaron que a ma-
yor edad mayor riesgo de muerte. En su estudio, todos
los pacientes que fallecieron tenian mas de 45 afios, lo
cual pudiera asociarse a la presencia de tumores sub-
yacentes y al desarrollo de complicaciones sistémicas.
Asimismo, a mayor edad mayor riesgo de ingreso a la
Unidad de Cuidados Intensivos, y por tanto una forma
mas grave de la enfermedad.?? En el estudio realizado
en China, las principales complicaciones asociadas a
muerte fueron el desarrollo de falla organica mdaltiple,
neumonia grave y estatus epiléptico refractario.*?
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CONCLUSIONES

La encefalitis autoinmune anti-NMDA es una enferme-
dad grave que puede presentarse con una diversidad
de sintomas neuroldgicos de orden heterogéneo. El
diagnostico precoz y el tratamiento adecuado son funda-
mentales para mejorar el prondstico de los pacientes. Se
necesita una mayor conciencia sobre esta enfermedad
para garantizar un manejo 6ptimo y reducir la morbilidad
y mortalidad asociadas.

10.
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Sindrome de Guillain-Barré como
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Guillain-Barré syndrome as initial manifestation of
Systemic Lupus Erythematosus: case report
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RESUMEN. Introduccién: el lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad multisistémica de manifestaciones
heterogéneas causadas por autoanticuerpos e inmunocomplejos. El sindrome de Guillain-Barré (SGB) como manifestacion
principal del lupus eritematoso sistémico pediatrico es extremadamente raro y no responde al tratamiento convencional.
Caso clinico: se describe el caso de un paciente adolescente femenino con disminucion progresiva ascendente y simétrica
de la fuerza, hasta desarrollar insuficiencia respiratoria. Las pruebas de conduccion nerviosa corresponden a polirradiculo-
patia mixta, se trata con inmunoglobulina intravenosa a 2 g/kg/dosis Unica, sin mejoria. Presenta hipertension y proteinuria,
por lo que se inicia abordaje para enfermedad autoinmune subyacente, encontrando hipocomplementemia, anticuerpos
antinucleares ++ (patron homogéneo), anticuerpos anti-La y anti-Ro positivos, cumpliendo con 12 puntos de los criterios de
clasificacion de la Alianza Europea de Asociaciones de Reumatologia (EULAR) para Lupus Eritematoso Sistémico (LES). Se
le realizan cinco plasmaféresis y se le administran tres pulsos de esteroides, cuatro dosis de rituximab e inmunosupresion
con micofenolato de mofetilo, logrando mejoria. Conclusion: en todo paciente con sindrome de Guillain-Barré con mala
respuesta a tratamiento convencional o manifestaciones atipicas, debe buscarse de manera intencionada otra enfermedad
autoinmune subyacente, con el fin de instaurar un tratamiento adecuado y oportuno con disminucion de las complicaciones.

Palabras clave: sindrome Guillain-Barré, inmunoglobulina intravenosa, plasmaféresis, rituximab, lupus eritematoso sistémico.

ABSTRACT. Introduction: systemic lupus erythematosus (SLE) is a multisystem disease with heterogeneous manifestations
caused by autoantibodies and immune complexes. Guillain-Barré syndrome (GBS) as the main manifestation of pediatric
SLE is extremely rare and does not respond to conventional treatment. Clinical case: the case of a female adolescent with
progressive, ascending, symmetrical decrease in strength is described, until developing respiratory failure. Nerve conduc-
tion tests corresponds to mixed polyradiculopathy, treated with intravenous immunoglobulin at 2 g/kg single dose, without
improvement. Patient presented hypertension and proteinuria, so an approach for underlying autoimmune disease was
initiated, founding hypocomplementemia, antinuclear antibodieas ++ (homogeneous pattern), anti-La and anti-Ro antibodies
positive, fulfilling 12 points of the EULAR/SLE classification criteria. five plasma exchanges, three steroid pulses, four doses
of rituximab and immunosuppression with mofetil mycophenolate, achieving improvement. Conclusion: in all patients with
GBS with poor response to conventional treatment, another underlying autoimmune disease must be intentionally sought,
in order to establish adequate and timely treatment with a reduction in complications.

Keywords: Guillain-Barré syndrome, intravenous immunoglobulin, plasma exchange, rituximab, systemic lupus erythematosus.
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) o polirradiculoneu-
ropatia inflamatoria aguda, se caracteriza por debilidad
progresiva ascendente aguda, arreflexia y disautono-
mia.! Se ha descrito como una enfermedad autoinmune
postinfecciosa, que resulta de la lesion inmunomediada
de la mielina y/o axonal; se ha postulado la contribu-
cion de la desregulacion mediada genéticamente de la
inflamacion y las respuestas inmunitarias.?

La incidencia anual del sindrome de Guillain-Barré
«clasico» (no asociado con lupus) en pacientes de 0 a
15 afos es de 0.3 a 1.34 por cada 100,000 habitantes,
siendo la variante axonal la mas rara y con un prondstico
sombrio.® Las Unicas terapias comprobadas para sindro-
me de Guillain-Barré son inmunoglobulina intravenosa
y plasmaféresis; metaanalisis previos no indican ningan
beneficio de los corticosteroides.*

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una en-
fermedad autoinmune clinicamente heterogénea, con
compromiso multiorganico.® La afeccion de sistema
nervioso va de 14 a 75 %. El sistema nervioso periférico,
incluyendo el sindrome de Guillain-Barré, se ve afec-
tado en < 10% de pacientes con neurolupus.® Existen
cuatro casos reportados en la literatura de sindrome
de Guillain-Barré como manifestacion inicial de lupus
eritematoso sistémico en edad pediatrica.”®

En este articulo se describe el caso de una paciente
pediatrica con sindrome de Guillain-Barré y variante axonal
como manifestacion inicial de lupus eritematoso sistémico.
La paciente experimenté debilidad muscular ascendente
progresiva con desarrollo de falla ventilatoria, lo cual condujo
al diagnéstico de sindrome de Guillain-Barré. Sin mejoria

Inicio de sintomas
()

Diagnostico de LES

NACS por pseudomonas

con el tratamiento estandar y asociado a cuadro de hiperten-
sién arterial sistémica y proteinuria, se realizan pruebas de
laboratorio integrando el diagnéstico de lupus eritematoso
sistémico. A continuacion, se detalla la evolucion, abordaje
diagnéstico y terapéutico multidisciplinario de la paciente.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenino de 13 afios que presenta con los
siguientes antecedentes de importancia: ambos padres

Figura 2: Imagen de resonancia magnética ponderada en T1 postcon-
traste sagital de la columna lumbosacra que muestra el realce de la
raiz de cola de caballo.

Ultima valoracion
de consulta externa
con adecuada

Retiro de VMA evolucién clinica

©
08/22 > 09/22 > 10/22 > 11/22 > 12/22 > 01/23 > 03/23 > 04/23 > 06/23 >

Diagnéstico de SGB e
intubacion orotraqueal

Sindrome de PRESS

Osteomielitis secundaria
a Ulcera sacra

Egreso de la paciente

Figura 1: Evolucién clinica de la enfermedad (detalles del tratamiento, ver texto).
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sanos, abuela materna con artritis reumatoide, prima
hermana materna con sindrome de Rett; consanguini-
dad y endogamia negados. Dentro de sus antecedentes
personales patolégicos contaba con el diagndstico de

Tabla 1: Estudios de laboratorio de la

paciente al momento de su ingreso.

lipodistrofia, sin otro antecedente de importancia. . Vanrfe 56 Rangq e
I .- . Pardmetro paciente normalidad

Inicia padecimiento en agosto de 2022 posterior a

caida de tres escalones, con debilidad en extremidades Andlisis de LCR

inferiores, acude al médico quien integra diagnéstico de Aspecto Agua de roca

infeccidn respiratoria aguda y la envia a casa con trata- Microproteinas 735 mg/dL 6-34 mg/dL

miento sintomatico, con mayor progresion de la debilidad Glucosa 81 mo/dL 60-80 mg/dL

amiembros superiores. En septiembre, acude a consulta Ceélulas 1 mm? 0-7

para seguimiento de lipodistrofia donde se evidencia la Microbiologia

presencia de debilidad muscular generalizada por lo que Cultivo Negativo Negativo

es enviada al area de urgencias, donde se inicia manejo Gram Negativo Negativo

con gabapentina ante la sospecha de probable neuropa- Panel meningeo Negativo Negativo

tia periférica y solicitan estudios de gabinete (resonancia Citometria hematica

magnética, velocidades de conduccion nerviosa) y citan Hemoglobina 14.4 g/dL 13.5 g/dL

a consulta externa de neurologia (Figura 1). _ (11.5)
Al valorar la resonancia magnética se evidencia Hematocrito , 43.20% 40-35%

reforzamiento de raices sacras y velocidades de conduc- Volumen corpuscular medio 79 zl 86-77 fi

cién con latencias prolongadas, amplitud disminuida en Leuco’c!tos 5x10°mL 45135

miembros superiores y abolidas en miembros inferiores Eﬁlfg[:?tfggs ié iggg

(Figura 2). Compatible con polirrqdiculoneurppatia mix- Monocitos 0'2 'O 4'

ta, por lo tanto, se considera paciente con sindrome de Eosingfilos 0.0 0.2

GuiIIain—Barr(f} de variedad axonal con progresion de en- Plaquetas 337 x 109/mL 150-350
fermedad y sintomas bulbares, con riesgo de progresion

a falla ventilatoria de 76%, con escala de EGRIS de 6 A%giﬂi:ﬁﬁggﬁ; 2 ++. nuclear Negativo
puntos y escala de Hughes al ingreso de 4 puntos. Se homogéneo
decide hospitalizar por insuficiencia respiratoria tipo I Ac ADN doble cadena Negativo Negativo
ameritando manejo avanzado de la via aérea en terapia ENA-6 desglosado
mtenswa, reC|b|9 qammaglobuhna |ntr§venosa a 2 o/ Anti-La 139: positivo Negativo
kg/dosis, sin mejoria alguna de evolucién neurolégica, Anti-Ro 194: positivo Negativo
presenta hipertension arterial sistémica asociada a pro- Anti-Sm Negativo Negativo
teinuria por lo que se solicita abordaje para patologia Anti-Scl70 Negativo Negativo
autoinmune sistémicay se decide realizar cinco sesiones Anti-Jo Negativo Negativo
de recambios plasmaticos. Anti-RNP Negativo Negativo

Posterior a plasmaféresis se administra dosis in- Perfil SAF
munomoduladora de gammaglobulina a 1 g/kg/dosis. Anticoagulante ltpico Negativo Negativo
Presenta infeccion urinaria por Enterococcus faecalis Anti-B2 glucoproteinas Negativo Negativo
e infeccion de catéter venoso central con tratamiento Anticardiolipinas Negativo Negativo
intravenoso. Inmunoglobulinas y subpoblacién de LT

Los estudios de laboratorio muestran los siguientes lgG 1,740 639-1,349
resultados positivos ANA ++, C4 < 6.35 (15-45), C3 53.6 lgM 58.5 56-352
(83-177), anti-La 139.85, anti-Ro 194, proteinuria (6 g IgA 187 70-312
en 24 horas) (en la Tabla 1 se resumen los estudios de IgF 1,381 1.53-114
laboratorio a su ingreso) y se integra diagnéstico de LT totales 1118 1,500-6,500
lupus eritematoso sistémico de acuerdo a la Alianza Relacion CD4:CD8 1.38 >1
Europea de Asociaciones de Reumatologia (EULAR, por CD3 559 1,000-2,200
sus siglas eninglés) con criterio de entrada ANA ++y 12 CD4 324 530-1,300
puntos de criterios adicionales, proteinuria (3 puntos), CcDb8 235 830-920
hipocomplementemia (4 puntos) y crisis convulsivas (5 gg;g 2(2)2 ﬁgg;g
puntos), iniciando manejo con metilprednisolona a 1 mg/ CD16/56 15 )

kg/dia, ciclosporina a 2 mg/kg/dia y gammaglobulina

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 27-32

Contenido



30 | Rivera-Lizarraga DAy cols. Sindrome de Guillain-Barré como manifestacion de Lupus Eritematoso Sistémico

Gammaglobulina | Plasmaféresis Rituximab Pulso metil Otros

23.01.23 1 g/kg/d 11.10.22 1° 22.11.22375mg/m? | 15.11.221¢g CFM mg/kg/d FI 17.11.22 - 26.11.22 Suspendida
03.12.22 1 g/kg/d 13.10.22 2° 15.11.22 375 mg/m? | 08.11.221¢g Ciclosporina 4 mg/kg/d Fl 09.11.22 - 14.11.22 Suspendida
23.11.22 1 g/kg/d 15.10.22 3° 08.11.22 375 mg/m? | 07.11.221¢g MMF 52 mg/kg/d FI 14.11.22 ContinGa
25.10.22 1 g/kg/d 17.10.22 4° 01.11.22 375 mg/m? | 06.11.221g Pednisona 0.7 mg/kg/d Fl: 25.10.22 Contintia
20.10.22 1 g/kg/d 19.10.22 5°

27.09.22 2 g/kg/d

Figura 3: Tratamiento de la enfermedad con fecha y dosis (para mas detalles ver texto).

Figura 4: Disminucién de la definicion de circunvoluciones en regién
parietoccipital y mayor densidad de sustancia blanca en comparacion
con frontal; compatible con sindrome de PRESS.

a dosis inmunomoduladora 2 g/kg/dosis, dado que en
ese momento se encontraba con infeccidn activa. Pre-
senta deterioro a nivel neurolégico (crisis convulsivas),
por lo que se inicia rituximab 4 dosis semanales a 375
mgm2SC y se administran cuatro pulsos de metilpred-
nisolona 30 mg/kg/dosis (Figura 3).

Posteriormente presenta hipertension arterial sisté-
mica y sindrome de encefalopatia posterior reversible
(PRES) (Figura 4), por lo que se suspende ciclosporina
y se inicia acido micofendlico. Se comienza manejo con
amlodipino, enalapril y alfametildopa logrando control de
tension arterial. Tras persistir con hipocomplementemia,
proteinuria, alteracién neurolégicay linfopenia prolongada,
se le administra ciclofosfamida 2 mg/kg/dia, sin embargo,
presenta citopenias por lo que se suspende ala semana de
inicio. La paciente fue operada de funduplicatura, gastros-
tomia laparoscopicay traqueostomia, sin eventualidades.

Dentro de su evolucién cursd con complicaciones in-
fecciosas (neumonia adquirida en la comunidad [NACS],
Ulcera sacra grado IV complicada con osteomielitis e
infeccion asociada a catéter) y no infecciosas (desnutri-
cion grave mixta, traqueobronquitis traumatica severa,
supuracién broncopulmonar, granuloma en traqueosto-
mia, sindrome doloroso nociceptivo somatico y episodio
depresivo moderado). A pesar de ello, se logra destete
de ventilacion mecanica permaneciendo con aporte de
oxigeno suplementario por tienda de traqueostomia a
un litro por minuto y se realiza capacitaciéon de la madre
para administraciéon de medicamentos, preparacion de
la dieta licuada, curacion de herida, movilizacion del
paciente y cuidados de traqueostomia y gastrostomia.
A partir de entonces evoluciona con estabilidad clinica.

DISCUSION

El espectro clinico del lupus eritematoso sistémico es
variable e incluye manifestaciones cutaneas, muscu-
loesqueléticas, renales y neuropsiquiatricas. El comité
de investigacién del American College of Rheumatolo-
gy (ACR) describié doce manifestaciones del sistema
nervioso central y siete del sistema nervioso periférico,
incluido el sindrome de Guillain-Barré, de lupus eritema-
toso sistémico neuropsiquiatrico, donde se excluyeron
otras causas.® Una revision sistematica que resumio los
datos de 1,463 nifios y adolescentes con lupus erite-
matoso sistémico, identificé a 351 pacientes con lupus
eritematoso sistémico neuropsiquiatrico con afeccién
del sistema nervioso periférico, dos de los cuales pre-
sentaban sindrome de Guillain-Barré (0.6% de todos
los pacientes), sin embargo, en ninguno de ellos, fue
la presentacion inicial de lupus eritematoso sistémico.
Encontramos solo cuatro descripciones previas de
pacientes pediatricos con LES-SGB mismas que se
comparan en la Tabla 2.

Existen varios subtipos del sindrome de Guillain-
Barré, la revision de la literatura revela que los casos
de éste sindrome en el contexto de lupus eritematoso
sistémico se han presentado predominantemente con
polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda
seguida de la variante de neuropatia axonal motora
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aguda.'®'®> También se han informado casos raros de
neuropatia axonal sensorial motora aguda, como en el
presente caso,'*'¢ sindrome de Miller-Fisher'” y sindro-
me faringeo-cervical-braquial.*®

Si bien la terapia estandar contra el sindrome de
Guillain-Barré, como plasmaféresis e inmunoglobulina
intravenosa, suelen mostrar resultados favorables, en
los casos reportados de lupus eritematoso sistémico y
sindrome de Guillain-Barré de forma simultdnea, se ha
documentado mala respuesta a tratamiento conven-
cional. Es plausible dirigir el tratamiento al trastorno
autoinmune subyacente (LES) y a la eliminacion de
presuntos anticuerpos patolégicos y/o la supresion
de los efectos proinflamatorios nocivos. Los mismos
reportes de caso mencionados, han mostrado resulta-
dos favorables con el uso terapias inmunosupresoras o
inmunomoduladores adicionales, como ciclofosfamida,
azatioprina,'® micofenolato mofetilo®® y/o hidroxicloroqui-
na;'? sin embargo, al dia de hoy, no existe un tratamiento

estandarizado debido a lo anecdético de estos casos. Si
bien los glucocorticoides no tienen un papel probado en
el tratamiento del sindrome de Guillain-Barré, pueden
ser Utiles en el contexto de éste sindrome en un paciente
con lupus eritematoso sistémico.

CONCLUSIONES

Nuestro informe destaca la importancia de sospechar
de una enfermedad autoinmune subyacente en el sin-
drome de Guillain-Barré con manifestaciones atipicas
0 pobre respuesta a la terapia convencional, a fin de
hacer los cambios oportunos en el manejo y agregar
terapia inmunosupresora al tratamiento para disminuir
las complicaciones infecciosas y secuelas neurolégicas
en el paciente. Debido a la rareza del sindrome de
Guillain-Barré asociado a lupus eritematoso sistémico,
no existen recomendaciones de tratamiento especificas,
de ahi la importancia de difundir la experiencia con

Tabla 2: Las dosis de medicacion se proporcionan en las publicaciones a las que se hace referencia.

Referencias Demografia Severidad de SGB Tratamiento Resultado
Reddy et al.*® Femenino / Insuficiencia respiratoria, IgIV 2 g/kg div 5d MPD Remision completa a
9 afios intubacion y ventilacion 30 mg/kg x 5, CFM tres los 12 meses de LES
durante 10 dias, veces por semana x 1 controlada solo con HCQ
estancia UTI 27 dias mes, RTX x 2 quincenal
Javadi Masculino / Curso prolongado y IglV 2 g/lkg MPD Recuperacion neuroldgica
Parvaneh 12 afios recidivante de debilidad 30 mg/kg/d x 5, PDN x completa después
etal.? muscular durante 3 meses, HCQ, CFM de varios meses
varios meses sin
insuficiencia respiratoria
Beshir et al.” Femenino / Debilidad ascendente IglV 2 g/kg, MPD 1 g x 3, Recuperacion completa de
14 afios y progresiva, durante RTX 3 x 375 mg/m?, SGB, remision de LES
cuatro semanas. RP x 6, MMF x 2
Disfagia y diplopia antes meses HCQ
de la admisién. Estancia
en la UTI 34 dias
Miyagawa Femenino / Falla respiratoria, RP, IglV 0.4 g/kg x 3, Remision completa cinco
etal. 13 afios intubacién y ventilacion. MP1gx 3, meses después del inicio de
Estancia en UTI 27 dias posteriormente PDN SGB, LES controlado con
dosis bajas de PDN oral
Reporte actual Femenino / Insuficiencia respiratoria, IglV 2 glkg DUy Remision completa de SGB
13 afios intubacion y ventilacion posteriormente IglV con secuelas neuroldgicas

durante 172 dias,
estancia UTI 97 dias

1 g/kg/d x 5, RP x 5, RTX
375 mg/kg/d x 4, MPD
1g x4, MMFy PDN

en rehabilitacion, LES,
Gammaglobulina SC

(1 gr/kg/d), MMF (50 mg/
kg/d), HCQ (5.3 mg/kgld)
PDN (0.5 mg/kg/d)

CFM = ciclofosfamida intravenosa. DU = dosis Unica. HCQ = hidroxicloroquina. IglV = inmunoglobulina intravenosa. MMF = micofenolato mofetilo. MPD = metilpredni-
solona intravenosa (pulso). PDN = prednisolona oral. RP = recambio plasmatico. RTX = rituximab. SGB = sindrome de Guillain-Barré. UTI = unidad de terapia intensiva.
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este tipo de casos, las terapéuticas empleadas y sus
resultados. Es importante mencionar que en pacientes
con enfermedades con componente autoinmune y ma-
nifestaciones atipicas o pacientes en los que coexisten
patologias autoinmunes y mala respuesta a tratamientos
convencionales, otra posibilidad a considerar son los
errores innatos de la inmunidad.

10.
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I. INVESTIGACION ORIGINAL

0-2401. Impacto de la educacion médica para la
sospecha temprana de errores innatos de la inmunidad
Eduardo Liquidano Pérez, Gibert Maza Ramos,

Marcelino Esparza Aguilar, Sara Espinosa Padilla

Instituto Nacional de Pediatria, Ciudad de México.

Introduccion: la atencién primaria de salud es responsabilidad
de los médicos de primer contacto en los diferentes centros de
salud con apenas recursos suficientes. En consecuencia, hay un
retraso en la identificacion y diagndstico oportuno de enfermedades
genéticas, como Ell, en muchos casos, esto empeora el prondstico
y el acceso 6ptimo a las opciones de tratamiento. Sin embargo,
el conocimiento de los datos de alarma de las manifestaciones
clinicas y los diferentes hallazgos en la exploracion fisica que
representan un dato de alarma de un caso sospechoso de Ell,
empoderara al médico en el primer nivel de atencion para la refe-
rencia oportuna. Objetivo: describir el cambio en el conocimiento
sobre las Ell en los médicos de primer contacto en el estado de
Guerrero antes y después de recibir una capacitacién sobre datos
alarma de los Ell. Material y métodos: ensayo de intervencion
educativa (aplicacion de un cuestionario -previamente validado-,
antes y después de recibir la capacitaciéon sobre datos de alarma
de Ell). Direccién de seguimiento de tipo prospectivo, longitudinal,
comparativo (autocontrolado antes-después), de seleccién no alea-
toria. Poblacion objetivo: médicos de primer contacto que brinden
atencion en el estado de Guerrero, México. Criterios de inclusion:
meédicos que acepten participar en el estudio, firmando el consen-
timiento informado y recibiendo la capacitacién completa. Criterios
de exclusion: médicos que no hayan completado las evaluaciones.
Criterios de eliminacién: médicos que deseen retirarse del estudio.
Analisis estadistico: se utilizé estadistica descriptiva con medias
y desviacion estandar. Para las variables cualitativas se obtuvie-
ron las frecuencias y proporciones. Para el analisis, se realizé la
prueba de t pareada. El tamafio de la muestra fue a conveniencia.
Resultados: se cubrié una muestra de 880 médicos distribuidos en
diferentes grados académicos, el perfil sociodemografico incluyo a
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las ocho regiones del estado. El promedio de la evaluacion inicial
fue de 5.68 (IC95% 5.56-5.80) y la evaluacién final 7.29 (7.18-
7.4). En la prueba de t pareada se encontré una diferencia de
medias 1.60 (1.50-1.71 p = 0.001). La media de tiempo desde la
titulacion hasta el momento de la capacitacion fue de 14.1 + 10.63
afos. Cuando se analizé el impacto del grado académico sobre el
desempefio para contestar los cuestionarios, se observé que los
pediatras obtuvieron mejor calificacion inicial respecto a la final
y los subespecialistas consistentemente mantuvieron la misma
calificacion, el resto de los participantes mejoraron su desempefio.
Discusion: corroboramos un bajo nivel de conocimiento sobre la
sospecha temprana de Ell, considerando que este es un estudio de
intervencion educativa, lo que se busca en este trabajo es promover
un cambio de conducta, es decir, el incremento en la sospecha
de Ell partiendo de la adquisicion de conocimientos constatados
a través de la evaluacién antes y después de la intervencién,
como el incremento en el conocimiento que presentamos; una de
las debilidades es la ausencia de antecedentes formativos, esto
quiere decir que fue el primer contacto que tenian con informacion
relacionada con las Ell. Conclusién: la difusion continua de datos
de alarma en médicos no inmundlogos debe de ser constante,
creando herramientas que proporcionen una retroalimentacién
al conocimiento adquirido para lograr una sospecha temprana y
referencia oportuna.

0-2402. Uso de zymosan como estimulo adicional en la
técnicade la 1,2,3 dihidrorodamina para el diagnostico

de enfermedad granulomatosa cronica no clasica

Uriel Pérez Blanco, Jenniffer Yissel Giron Martinez,

Guillermo Juarez Vega, Maria Jiménez Juarez, Carlos Sanchez Flores,
Ricardo Rioja Valencia, Sara Espinosa Padilla, Lizbeth Blancas Galicia
Laboratorio de Inmunodeficiencias, Instituto Nacional

de Pediatria, Ciudad de México, México.

Introduccion: la enfermedad granulomatosa crénica (EGC) es un
defecto de la fagocitosis por deficiencia de gp91phox/p22phox/
p47phox y/o p67phox (EGC clasica). Recientemente se describieron
las deficiencias de EROS y p40phox como responsables de la EGC
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no clasica. La técnica de oxidacion de la 1,2,3 dihidrorodamina (DHR)
se realiza para el diagnostico de EGC clasica usando como estimulo
al forbol-12-miristato-13-acetato (PMA). Sin embargo, la deficiencia
de EROS y p40phox requieren, para su deteccion, el empleo de esti-
mulos como zymosan, Escherichia coli o Staphylococcus aureus. En
este escrito describimos la optimizacion de la técnica de la oxidacion
de DHR usando zymosan para la deteccion de la EGC no clasica.
Material y métodos: se obtuvo sangre total de cinco sujetos sanos. Se
realiz6 la técnica de DHR usando PMA como control y concentraciones
de zymosan opsonizado (150, 100, 50, 20 y 10 pg). Obtuvimos por
citometria de flujo la intensidad de fluorescencia media (IFM) de la
1,2,3-rodamina en poblacién de neutrofilos y calculamos el indice de
oxidacion. Se utilizé el test de Kolmogérov-Smirnov, ANOVAYy andlisis
post-hoc de Tukey. Consideramos el valor de p < 0.05 como estadis-
ticamente significativo. Resultados: el PMA produjo incremento de
la IFM de 1,2,3-rodamina en los sujetos sanos. Entre las diferentes
condiciones de zymosan probadas, al comparar las medias de IFM
fue estadisticamente significativo (p = 0.0012). Seleccionamos 50
ng de zymosan como la cantidad 6ptima y reproducible en todos los
controles, ya que se observo que a partir de 20 ug la IFM empieza
a disminuir y la variacion de la desviacion estandar es mas amplia.
Conclusién: presentamos la optimizaciéon de la técnica DHR em-
pleando zymosan. Proponemos su implementacion en laboratorios de
diagnostico clinico para ampliar el panorama diagnostico de la EGC.

0-2403. Perfil de sensibilizacion a aeroalérgenos

en pacientes con rinitis alérgica atendidos en una
unidad privada de tercer nivel en Puebla

Joseline Gonzalez Martinez, Giovanni Sorcia Ramirez,

Maria José Mufioz Pérez

Hospital Angeles Puebla, Heroica Puebla de Zaragoza, Puebla.

Introduccion: la rinitis alérgica es un problema de salud mun-
dial, la identificacion precisa de los alérgenos desencadenantes
resulta fundamental para un manejo efectivo de la enfermedad.
El objetivo de este estudio fue determinar la prevalencia de la
rinitis alérgica y evaluar la distribucion de sensibilizacion a ae-
roalérgenos en pacientes pediatricos y adultos con rinitis alérgi-
ca atendidos en una unidad privada de tercer nivel en Puebla,
identificando los patrones locales de sensibilizacion a través de
pruebas cutaneas y permitiendo una prescripcion 6ptima del tra-
tamiento. Material y métodos: estudio observacional, transversal
y retrospectivo, se revisaron expedientes clinicos con pruebas
cutaneas, buscando signos y sintomas de rinitis alérgica. Los
datos se analizaron utilizando SPSS y GraphPad Prism. En las
variables cuantitativas se utilizé media y desviacién estandar, en
las variables categoricas se utilizé porcentaje. Resultados: se
revisaron 1,531 expedientes clinicos, 983 fueron de pacientes
con diagnostico de rinitis alérgica con prueba cutanea positiva.
La prevalencia de la enfermedad se calculé en 64.2%, siendo de
55.8% en pediatricos y de 44.1% en adultos. Los aeroalérgenos
mas frecuentes fueron; Dermatophagoides pteronyssinus (59.5%),
Dermatophagoides farinae (45.3%), gato (26.1%), Cupressus
arizonica (21.7%), perro (21.6%) y Fraxinus excelsior (Fresno,
Ash [19.6%]). Conclusidn: existe una prevalencia de 64.2% de
rinitis alérgica en la cohorte estudiada de una region templada
subhumeda en Puebla. Los acaros del polvo doméstico Derma-
tophagoides mix (pteronyssinus y farinae), fueron identificados
como los principales alérgenos, independientemente del grupo de
edad estudiado. Hallazgos similares fueron publicados en una in-
vestigacion previa realizada por Larenas-Linnemann y colegas en
zonas tropicales y subtropicales de México, donde los acaros del
polvo Dermatophagoides mix (pteronyssinus y farinae), fueron los
alérgenos mas prevalentes tanto en pacientes pediatricos como
adultos, seguido de los pdlenes de arboles, pastos y malezas.

0-2404. Relacién entre la morbimortalidad por

estado asmatico y la situacion econémica de

los estados de la RepUblica Mexicana

Gustavo Adolfo Delgadillo Santos, Rosa Maria Sanchez Santillan
Hospital Regional de Ciudad Guzman, Jalisco.

Introduccién: en el Global Asthma Report 2022 se describe que
las tasas de mortalidad por asma son mayores en paises con bajo
nivel econdmico. El objetivo de este estudio es determinar si el nivel
econdémico de los estados de la Republica Mexicana, considerando
el producto interno bruto per capita, tiene relacion con la morbilidad
y mortalidad por estado asmatico. Material y métodos: estudio tipo
epidemioldgico, observacional, de corte transversal, retrospectivo. Se
utilizaron las bases de datos de urgencias registradas en los afios
2010 a 2023 publicadas por la DGIS, las bases de datos de morta-
lidad de los afios 2010 a 2022, las estimaciones del PIB per capita
estatales del afio 2022 publicadas por el INEGI y las proyecciones de
poblacién para los afios seleccionados publicadas por el CONAPO.
Se filtraron las bases de datos estableciendo como edad pediatrica
a los menores de 20 afios y como causa de urgencia y de muerte
«estado asmatico» (J46X). Para cada estado se calcularon las tasas
de morbilidad y mortalidad. Para calcular el grado de relacion entre dos
pares de variables se recurrio al calculo del coeficiente de correlaciéon
de Pearson. Resultados: el coeficiente de correlacion para la tasa de
morbilidad estado asmatico vs PIB per capita fue 0.236 (p = 0.193),
para la tasa de mortalidad estado asmatico vs. PIB per céapita fue de
0.042 (p=0.818) y para la tasa de morbilidad estado asmatico vs tasa
de mortalidad estado asmatico fue de 0.419 (p =0.017). Conclusion:
considerando que se esperaba una correlacion negativa, es decir a
mayor nivel econdémico menor tasa de morbilidad y menor tasa de
mortalidad, no se logré demostrar para nuestro pais. Por otro lado,
se encontré una correlacion positiva estadisticamente significativa y
esperada, entre morbilidad y mortalidad, es decir a mayor nimero de
casos de estado asmatico una mayor mortalidad registrada.

0-2405. Perfil de inmunoglobulinas en

pacientes con ataxia telangiectasia

José Eduardo Ruiz Santana, Jahzeel Diaz Castillo,

José Carlos Romero Castro, Fernando Lozano Patifio,

Maria Isabel Castrejon Vazquez, Maria Eugenia Vargas Camafio
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, Ciudad de México.

Introduccién: la ataxia telangiectasia es un error innato de la
inmunidad, con herencia autosémica recesiva, ocasionado por mu-
taciones en el gen ATM. Los pacientes presentan ataxia cerebelar,
telangiectasias oculocutaneas, radiosensibilidad, susceptibilidad
incrementada a cancer e inmunodeficiencia; teniendo una espe-
ranza de vida reducida. Se han reportado diferencias en cuanto a
las alteraciones en el perfil de inmunoglobulinas de los pacientes,
asociandose a mayor mortalidad. Los pacientes con deficiencia de
IgG o IgA'y con IgM elevada o normal tienen peor prondstico, junto
con los pacientes con deficiencia de IgG2. Material y métodos: en
este estudio descriptivo retrospectivo, de cohorte de un solo centro,
se incluyeron a 4 pacientes con diagnodstico de ataxia telangiectasia.
Se realizé la medicion de los niveles séricos de 1gG, IgA, IgM y de
las cuatro subclases de IgG desde su diagndstico hasta su ultima
consulta o su fallecimiento. Resultados: los resultados revelaron
que el unico paciente que fallecid presentaba deficiencia profunda
de IgG e IgM con niveles de IgA normal. De los otros tres pacientes
el de mayor supervivencia (18 afios) no present6 ninguna alteracion
en el perfil de inmunoglobulinas, el tercer paciente presentaba tanto
deficiencia de IgA, como deficiencia de la subclase IgG2 y el ultimo
paciente Unicamente present6 deficiencia de 1IgG2. Conclusién:
concordante con lo reportado en la literatura, la afectacién de la in-
munodeficiencia humoral de los pacientes es bastante variada. Las
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deficiencias mas profundas que afectan la IgG o IgA se asocian con
una mayor mortalidad, observando en nuestro estudio que el paciente
con deficiencia de IgG e IgM ha sido el unico fallecido. En contraste,
nuestros pacientes con deficiencia de IgA y de la subclase 1gG2, o
bien sdlo ésta ultima, han contado con mejor supervivencia. Al ser
una enfermedad de baja prevalencia, hacen falta mas estudios al
respecto para corroborar dichas observaciones.

0-2406. Efectividad de las micronebulizaciones

con salbutamol versus salbutamol/bromuro

de ipratropio, en el control de crisis asmaticas

moderadas a graves en un hospital de tercer nivel

Kevin Uriel Zetina Pérez, Alejandra Anahy Chavez,

José Jesus Lopez Tiro

Hospital Regional «Licenciado Adolfo Lépez Mateos», CDMX, ISSSTE.

Introduccién: el asma, como enfermedad respiratoria crénica de
gran prevalencia en todo el mundo, siempre representa un tema de
interés en la salud publica. El presente estudio busca identificar cual
medicamento (salbutamol versus salbutamol/bromuro de ipratropio)
muestra mayor efectivad para controlar crisis asmaticas moderadas-
graves, en pacientes de 2-17 afios, en el servicio de urgencias de
pediatria. Asimismo, poder identificar el mejor tratamiento para el
control de la crisis asmatica de moderada-grave durante la primera
hora, cual medicamento reduce el tiempo de estancia hospitalaria y la
mejor forma de reducir costos en cuanto al uso de terapia para rescate
de crisis asmatica. Material y métodos: se trata de un estudio experi-
mental prospectivo, longitudinal y descriptivo; con una muestra de 80
pacientes. Se incluyeron pacientes de 2-17 afios, con consentimiento
informado firmado por uno de los padres. Se us6 la base de datos de
Excel, la calificacion de cada reactivo se obtuvo de acuerdo con el
Pulmonary Score, 1 hora posterior al rescate y 4 horas después. Se
utilizé el programa Spyder (Python 3.9) para analizar la base datos.
Se realiz6 una prueba de t de Student para muestras paramétricas.
Se realiza prueba de normalidad Shapiro-Wilk. Resultados: se eva-
lu6 el nivel de cambio en el Pulmonary Score entre los dos grupos.
Queda evidente que hay mayor nivel de cambio en el grupo que usa
salbutamol/bromuro de ipratropio solo, con una media de 2.2 y una
significancia estadistica (p > 0.5) (p = 0.0045). Conclusion: el ma-
nejo de rescate con salbutamol/bromuro de ipratropio puede ser mas
efectivo que administrar Unicamente salbutamol, en aquellos pacien-
tes pediatricos que presentan exacerbaciones moderadas a graves.
Utilizar bromuro de ipratropio con salbutamol en el tratamiento del
asma aguda produce una pequeiia mejoria en la funcién pulmonar y
reduce el riesgo de necesidad de tratamiento adicional, exacerbaciones
posteriores del asma y reduce el tiempo de estancia intrahospitalaria.

0-2407. ¢Es diferente la frecuencia de sensibilizacién
de aeroalérgenos en nifios con enfermedad respiratoria
alérgica de acuerdo con el area geografica?

Carlos Aaron Lafarga Diaz, Oscar Enrique Nova de la Tejera,
Maria Enriqueta NUfiez, Beatriz Bayardo Gutiérrez,

Jaime Morales Romero, Martin Bedolla Barajas

Hospital Civil de Guadalajara «Dr. Juan | Menchaca»,
Guadalajara, Jalisco.

Introduccion: los factores medioambientales de las diferentes areas
geograficas influyen en el patrén de sensibilizacién a aeroalérgenos; asi
ha sido mostrado en diferentes regiones del mundo. Sin embargo, en
México solo se han realizado estudios de prevalencia de sensibilizacion.
Objetivo: describir cuales son los alérgenos que mas frecuentemente
sensibilizan a los nifios con enfermedades respiratorias alérgicas de
acuerdo con el area de residencia. Material y métodos: se analizaron
transversalmente los datos de nifios con enfermedades respiratorias
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alérgicas, residentes en zona metropolitana, Guadalajara, Tlaquepa-
que, Tonala y Zapopan, en el periodo de enero de 2020 a diciembre de
2023. Como prueba estadistica se utilizd y2. Resultados: se analizaron
los datos correspondientes a 454 nifios de la zona metropolitana,
212 pacientes (65.1% nifios, edad media de 8.5 + 3.6 afios); 106 con
rinitis alérgica y 106 con asma mas rinitis alérgica. De acuerdo con la
categoria de aeroalérgenos, no se observo diferencia estadistica en la
frecuencia de sensibilizacion a aeroalérgenos entre las ciudades; sin
embargo, de manera individual, la sensibilizacién alérgica al polen de
los encinos predominé en las ciudades de Tlaquepaque (p = 0.018) y
Zapopan (p = 0.02); por su parte, la sensibilizacion alérgica a la alter-
naria predominé en Tonala (p = 0.016). Conclusion: en este estudio,
no se observo diferencia en el patron de sensibilizacion alérgica a las
diferentes categorias de aeroalérgenos en nifios con enfermedades
respiratorias alérgicas. No obstante, en Tlaquepaque y Zapopan, predo-
mino la sensibilizacion al polen de los encinos y en Tonala a la alternaria.

0-2408. Laexposicion prolongada a perros en

nifios que asisten a centros de cuidado infantil

estd asociada con mayor prevalencia de asma,

pero no de rinitis alérgica o dermatitis atépica

Oscar Enrique Nova de la Tejera, Marfa Enriqueta Nifiez Nufiez,
Jaime Morelos Romero, Norma Angélica Pulido Guillén,

lice Contreras Aceves, Martin Bedolla Barajas

Hospital Civil de Guadalajara «Dr. Juan |

Menchaca», Guadalajara, Jalisco.

Introduccién: el papel de la exposicién a perros o gatos sobre la
prevalencia del asma, la rinitis alérgica o la dermatitis atdpica contintia
siendo controvertido. Objetivo: analizar la relacion entre la exposicion
a perros o gatos sobre la prevalencia de las enfermedades alérgicas
en nifios. Material y métodos: los padres de los nifios que asisten
a centros de cuidado infantil contestaron una encuesta en linea. Los
nifios fueron categorizados de acuerdo con la edad (< 5y > 5 afios).
La exposicion a perros o gatos se categorizo en nunca, sélo durante
el primer afio, solo en el afio previo y prolongada (primer afio y afio
previo). Se realizaron analisis de regresion logistica. Resultados: se
incluyeron 525 nifios (mujeres 51.4%; edad > 5 afios, 33%; nacimiento
por cesarea 65.9%; sin alimentacién al seno materno 7.2%). No ex-
puestos a perros o gatos fueron 29.3 y 74.5%, respectivamente. Las
prevalencias de asma, rinitis alérgica y dermatitis atopica fueron 4.8,
19.8 y 12.4%, respectivamente. En nifios < 5 afios, la exposicion a
perros o gatos no se asocio con las prevalencias de las enfermedades
alérgicas (p > 0.05); por su parte, en el grupo de > 5 afios, solamente
la exposicién prolongada a perros estuvo asociada con el asma (odds
ratio ajustados, 10.04; p = 0.040), pero no lo hizo con la rinitis alérgica
o la dermatitis atopica. Conclusién: nuestros hallazgos sugieren que
la exposicion prolongada a perros, incrementa la probabilidad de asma
en nifios que asisten a centros de cuidado infantil.

0-2409. Cambios del patrén de sensibilidad alérgica
en pacientes pediatricos posterior a cinco afios
Jessica Cruz Pérez, Gandhi Fernando Pavén Romero,

Liliana Figueroa Hernandez, Ximena Cabrera Gonzélez,
Esteban Payan Espindola, Fernando Ramirez Jiménez,

Luis M. Teran Juarez

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias

«Ismael Cosio Villegas», Ciudad de México.

Introduccion: los patrones de sensibilidad alérgica, reportados en
diferentes poblaciones, se identifican mediante estudios transversales
con pruebas cutaneas y determinacion de IgE, ubicando a Derma-
tophagoides spp como el principal alérgeno. Sin embargo, la evidencia
es escasa cuando se evalla a este fendmeno a través del tiempo.
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Objetivo: describir el patrén de sensibilidad alérgica posterior a cinco
afos. Materiales y métodos: se analizaron tres grupos de pacientes
menores de 21 afios con rinitis alérgica, a los cuales se les realizé PC
con reactivos ALK-Abellé en 2018 (grupo 1-G1) y 2023 (grupo 2-G2):
adicionalmente, se evalud un tercer grupo (grupo 3-G3) porinmunoblot.
Resultados y discusion: en 2018 y 2023 se reportd a Dermatopha-
goides pteronyssinus como el principal alérgeno y subsecuentemente
diversos alérgenos arbdreos, intercalando entre ellos otra especie de
acaro; sin embargo, en el G2 se identifico la presencia de pastos y
malezas, lo cual fue mas evidente en el G3. Inmunoblot reconocié a
Salsola Kali, Atriplex hortensis y otras malezas como los principales
alérgenos, desplazando a Dermatophagoides pteronyssinus a un quin-
to lugar y subsecuentemente la distribucion es muy similar al G1y G2.
Conclusion: la incidencia de sensibilizacién en particular a malezas
ha aumentado en el ultimo lustro en la poblacion pediatrica, haciendo
que este grupo de alérgenos obtenga mas relevancia.

0-2410. Prevalencia nacional del sindrome

de alergia oral en nifios mexicanos

Martin Bedolla Barajas, Belinda Guerrero Nufiez, Blanca Morfin Maciel,
Germén Rico Solis, Martin Ramirez Soto, Edna Santos Valencia,
Daniela Rivero Yeverino, Javier Dominguez Morales,

Sandra Chavez Gonzélez, Alejandro Garcia Aguirre,

lleana Madrigal Beas, Jaime Morales Romero

Nuevo Hospital Civil de Guadalajara «Dr. Juan I. Menchaca».

Introduccion: en América Latina, existe una brecha en el conoci-
miento epidemioldgico relacionado con el sindrome de la alergia oral
(SAO). Objetivo: determinar la prevalencia del SAO en nifios mexi-
canos, describir los alimentos mas frecuentemente relacionados, asi
como sus manifestaciones clinicas principales e identificar los factores
asociados con esta condicion en esta poblaciéon. Material y métodos:
estudio multicéntrico transversal con muestreo estratificado de las
ocho regiones de México; realizado de octubre de 2023 a abril de
2024. Se utilizd un cuestionario estructurado para identificar sintomas
orales tras consumir alimentos; se realizaron analisis multivariados
para identificar factores asociados con el SAO. Resultados: se
incluyeron 2,894 nifios (hombres 51.3%; edad media 8.7). La pre-
valencia nacional de SAO fue 2.8% (IC95%: 2.2-3.4%); la mayor
cantidad se observé en Chihuahua (5.4%), Quintana Roo (4.7%) y
Chiapas (4.0%). Ademas de los sintomas orales, predominaron las
ronchas (36.3%), la congestion nasal (35.0%), la piel rojiza (35.0%),
el prurito en la piel (33.8%), el prurito palatino (31.3%) y la rinorrea
(30.0%) como molestias del SAO. Leche (26.3%), yogurt (12.5%),
queso (12.5%), camaroén (10.0%), pescado (7.5%) y durazno (7.5%)
fueron los alimentos mayormente relacionados con el SAO. La edad
9-12 afios (ORa: 1.91, p = 0.007); asma (ORa: 2.09, p = 0.004), rinitis
alérgica (ORa: 1.93, p = 0.011), dermatitis atépica (ORa: 3.01, p <
0.001) y atopia materna (ORa: 1.72, p = 0.035) estuvieron asociadas
con SAO. Conclusién: la prevalencia del SAO en nifios escolares
es de casi 3%; ademas, se identificaron 56 alimentos diferentes con
capacidad para causar sintomas orales, los lacteos, el camarén, el
pescado y el durazno estan entre los alimentos mas importantes.

0-2411. Prevalenciay factores asociados

con la hipersensibilidad a alimentos en nifios
escolares en ocho regiones de México

Ma. Gracia Belinda Guerrero Nufiez, Martin Bedolla Barajas,
Alejandro Garcia Aguirre, German Agustin Rico Solis,

lleana Maria Madrigal Beas, Martin Ramirez Soto,

Blanca Maria Morfin Maciel, Edna Araceli Santos Valencia,
Daniela Rivero Yeverino, Sandra Chavez Gonzélez,

Javier Dominguez Morales, Jaime Morales Romero
Beneficencia Espafiola, Tampico, Tamaulipas.

Introduccion: aunque la hipersensibilidad a alimentos (HSA) parece
incrementarse a nivel mundial, en México y Latinoamérica no existen
estudios al respecto en la poblacién de nifios escolares. Objetivo: de-
terminar la prevalencia nacional de HSA en nifios escolares en México e
identificar los alimentos y sintomas mas frecuentemente asociados con
esta condicion. Material y métodos: estudio transversal multicéntrico
que incluyé una muestra representativa y estratificada de nifios de 6 a
12 afos, residentes de las ocho regiones de México. La investigacion se
llevé a cabo de octubre de 2023 a abril de 2024. Los datos se obtuvieron
mediante un cuestionario estructurado disefiado para identificar sintomas
después del consumo de alimentos. Resultados: en total se incluyeron
2,809 nifios (mujeres 48.7%; edad media 8.7 afios). La prevalencia global
de HSAfue 8.7%, 1C95%: 7.7-9.8%; (Tamaulipas 9.0%, Ciudad de México
8.6%, Colima 4.8%, Guanajuato 9.6%, Puebla 10.9%, Chiapas 8.4%,
Quintana Roo 10.0%y Chihuahua 14.2%). Los sintomas de HSA fueron:
cutaneos 45.7%, intestinales 38.4%, respiratorios 34.3%, orales 25.7%,
y anafilaxia 2.9%. Los grupos de alimentos mayormente implicados con
la HSAfueron: lacteos (21.2%), frutas (20.0%), mariscos (10.2%) y frutos
secos (9.4%). Individualmente, la leche de vaca (32.2%). Conclusion:
consideramos que este es el primer estudio que muestra la prevalencia
nacional de HSA en nifios en edad escolar. Nuestros resultados descri-
ben la magnitud de un importante problema de salud, pueden servir de
referencia para el desarrollo de estrategias y politicas publicas efectivas
para la prevencion y tratamiento de la HSA en nifios escolares.

0-2412. Factores perinatales asociados con la prevalencia
nacional de las enfermedades alérgicas en nifios escolares
Daniela Rivero Yeverino, Blanca Morfin Maciel, Belinda Guerrero Nuriez,
Germén Rico Solis, Martin Ramirez Soto, Edna Santos Valencia,
Sandra Chavez Gonzalez, Alejandro Garcia Aguirre,

lleana Madrigal Beas, Jaime Morales Romero,

Martin Bedolla Barajas, Javier Dominguez Morales

Introduccion: diversos factores perinatales pueden contribuir a la pre-
valencia de las enfermedades alérgicas. Objetivo: analizar si algunos
factores perinatales estan asociados con la prevalencia nacional de
asma, rinitis alérgica (RA) o dermatitis atdpica (DA). Material y métodos:
mediante muestreo estratificado, de octubre de 2023 a abril de 2024,
se aplicd un cuestionario estructurado a los padres de los nifios, en
ocho regiones de México. La asociaciéon ajustada entre variables se
estimé mediante odds ratio e intervalos de confianza de 95% obtenidos
por regresion logistica. Resultados: las prevalencias de asma, RA 'y
DA fueron: 15.8, 18.2 y 14.5%, respectivamente. De acuerdo con los
modelos multivariados, los factores que mostraron asociacién positiva
con el asma fueron tabaquismo materno durante el embarazo (OR:
3.07, p <0.001) y atopia materna (OR: 1.73, p < 0.001). Como factores
de riesgo de la RA fueron la cesarea electiva (OR: 1.62, p < 0.001), ser
hombre (OR:1.30, p = 0.017), acudir a una escuela privada (OR: 1.83,
p < 0.001), atopia materna (OR: 1.81, p < 0.001) y atopia paterna (OR:
3.26, p <0.001); en cambio, la edad de 9a 12 (OR: 0.70, p =0.001) y el
peso al nacer >2,500 gramos (OR: 0.55, p = 0.010) mostraron asociacion
protectora. En la DA la atopia paterna fue el Unico factor asociado (OR:
1.50, p =0.002). Conclusion: la alimentacién al seno materno, la via de
nacimiento, el peso al nacer, el sexo, la exposicion al humo de tabaco
y la historia familiar de atopia, entre otros factores, mostraron tener un
efecto diferenciado sobre la prevalencia de las enfermedades alérgicas.

0-2413. Anafilaxia en nifios: un estudio retrospectivo
a 5 afios en lactantes y preescolares

Andrés Gomez Nufiez, Luis Angel Hernandez Zarate,

Ricardo Martinez Tenopala, Alejandra Osorio Martinez,

Gerardo Morales Velazquez, Victor Gonzélez Uribe

Facultad Mexicana de Medicina, Universidad La Salle, Tlalpan,
Ciudad de México; AlergiaMx, Benito Juarez, Ciudad de México.
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Introduccion: investigaciones previas sugieren que existen diferen-
cias basadas en la edad en la presentacion de la anafilaxia. Sin embar-
go, la sintomatologia de la anafilaxia en los lactantes y preescolares
sigue estando mal caracterizada, se necesita mas investigacion para
garantizar un diagndstico y tratamiento preciso. Material y métodos:
estudio de cohorte, longitudinal retrospectivo en cinco centros de
atencion en pacientes de 0 a 50 meses de edad que acudieron al
servicio de urgencias de cinco centros hospitalarios entre junio de
2019y junio de 2023 y cumplieron criterios diagnosticos de anafilaxia
(n =119). Los datos demograficos y clinicos, incluidos los sintomas
de presentacion y el tratamiento, se extrajeron de la historia clinica.
Los datos fueron analizados descriptivamente. Resultados: la edad
media de los 119 pacientes fue de 1.0 afios (DE = 0.42), de los cuales
73 (61.3%) tenian 12 meses o menos 'y 89 (74.7%) eran varones. Casi
todos los episodios fueron desencadenados por alimentos (96.5%),
especialmente huevo (26.6%), leche (25.4%), soya (13.6%) y frutos
secos (10.1%). Se notificaron sintomas en los sistemas cutaneo/
mucoso (97.6%), gastrointestinal (74.6%), respiratorio (56.8%) y
cardiovascular (34.3%). La mayoria de los pacientes con sintomas
cardiovasculares presentaron taquicardia aislada (84.5%). Sesenta y
ocho pacientes (57.1%) recibieron epinefrina, 8 (6.7%) la recibieron
antes de su llegaday 16 (13.4%) requirieron mas de 1 dosis. Ochenta
y siete pacientes (73.1%) ingresaron en el hospital, pero ninguno re-
quirié cuidados intensivos. Conclusién: en esta cohorte de lactantes
con anafilaxia, casi todos los episodios fueron desencadenados por
los alimentos, especialmente el huevo, el cacahuete, la leche y los
frutos secos. Los sintomas cutaneos/mucosos y gastrointestinales
fueron los mas comunes. La mayoria de los pacientes recibieron
epinefrina, pero pocos requirieron ingreso hospitalario.

0-2414. Trastornos del suefio en nifios y adolescentes
con rinitis alérgica modera grave persistente

Luis Angel Hernandez Zarate, Andrés Gémez Niiiez,

Ricardo Martinez Tenopala, Alejandra Osorio Martinez,

Gerardo Morales Velazquez, Victor Gonzélez Uribe

AlergiaMx, Benito Juéarez, Ciudad de México, Facultad Mexicana
de Medicina, Universidad La Salle, Tlalpan, Ciudad de México.

Introduccion: en nifios y adolescentes se ha descrito que los trastor-
nos del suefio afectan la calidad de vida. Se evalué la relacion entre
la severidad de la rinitis alérgica (RA), segun las guias ARIA y los
trastornos del suefio en nifios y adolescentes mexicanos en Ciudad
de México. Material y métodos: ciento sesenta y tres pacientes con
rinitis alérgica se inscribieron en este estudio entre diciembre de 2020
y noviembre de 2023. Se realizaron evaluaciones de la version en
espafol de Pediatric Daytime Sleepiness Scale (PDSS) y Pediatric
Sleep Questionnaire (PSQ). Resultados: de acuerdo con la guia
ARIA, los pacientes fueron clasificados con RA leve 53.7% y RA
moderada-grave 46.3%. Los pacientes con RA intermitente fueron
32.7% y los persistentes 67.3%. En la evaluacién del PDSS, se obtuvo
una puntuacién de 3 de los ocho reactivos; la puntuacién total del
PDSS fue mayor en los pacientes con RA moderada-grave que en los
pacientes con clasificacion RA leve. El grupo de RA moderada-severa
tiene mas respuestas con alteraciones del suefio en los 2 items de
la PSQ (75%). Conclusion: los trastornos del suefio se relacionaron
con la gravedad de la RA en nifios y adolescentes en México. Por lo
tanto, la RA debe ser controlada de manera adecuada para prevenir
los trastornos del suefio y mejorar la calidad de vida.

0-2415. Tiempo promedio para la sensibilizacién a
aeroalérgenos en pacientes con asma y/o rinitis con pruebas
cutaneas inicialmente negativas y sintomas persistentes
Sabrina Dinorah Sotelo de JesUs, Elsy Maureen Navarrete Rodriguez,
Omar Josué Salcedo Ramirez

Hospital Infantil de México «Federico Gémez», Ciudad de México.

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 33-53

Introduccion: la sensibilizacion alérgica ha ido en aumento, por
ello, la prueba cutanea es una herramienta de primera linea para el
diagnéstico de entidades alérgicas. Hasta el momento existe escasa
informacion sobre el tiempo promedio para su sensibilizacion. Si bien,
son necesarios mas estudios para establecer una recomendacion para
la repeticion de pruebas cutaneas en busqueda de sensibilizacion
cuando éstas son inicialmente negativas. Estos hallazgos pueden
ser un parteaguas para lograr establecer el tiempo promedio en que
deben repetirse en este grupo de pacientes, disminuyendo costos
institucionales y efectos per se en la poblacion pediatrica tras su re-
peticion. Objetivo: determinar el tiempo promedio para la aparicion de
sensibilizacién en pacientes con asma y/o rinitis con pruebas cutaneas
inicialmente negativas y sintomas persistentes. Material y métodos:
estudio observacional, longitudinal, retrospectivo, descriptivo. Se
incluyeron un total de 293 pacientes pediatricos de 2 a 18 afos con
diagnostico de asma y/o rinitis y sintomas persistentes de un hospital
de atencion pediatrica terciaria, en un periodo comprendido de 2004
a 2019, con prueba cutanea inicial negativa y una segunda prueba
positiva. Resultados: el tiempo promedio para la sensibilizacion a
aeroalérgenos, a partir de una prueba cutanea inicial negativa, fue
de 34 meses con 77.80% de positividad en las pruebas a los 12
meses y 83.80% a partir de los 49 meses de haber sido realizadas.
Conclusién: las pruebas cutdneas son una herramienta til de pri-
mera linea en el diagndstico de entidades alérgicas, sin embargo, es
debatido el tiempo en que ocurre la sensibilizacion y la recomendacion
clinica para su repeticién cuando contamos con pruebas inicialmente
negativas y sintomatologia persistente. El tiempo promedio para la
sensibilizacion a aeroalérgenos determinado por pruebas cutaneas
es de 2 afios 10 meses (34 meses), tiende a aumentar con el tiempo.

0-2416. Espirometria en pacientes pediatricos
con asma. Datos de la vida real

Leticia Hernandez Nieto, César Daniel Alonso Bello,
Gloria Castillo Narvéaez, Carol Vivian Moncayo Coello,
Jaime Mellado Abrego, Guillermo Martinez Cuevas
Hospital Juarez de México, Ciudad de México.

Introduccion: en las ultimas actualizaciones de GINA, se recalca
que es necesario confirmar el diagndstico de asma por medio de
estudios de funcion pulmonar. Idealmente todo paciente reportado
a las estadisticas nacionales como asmatico deberia contar con
este punto. Sin embargo, en la vida real de las instituciones, en
muchas ocasiones es complicado en pacientes pediatricos eviden-
ciar por espirometria el diagnéstico de asma. Objetivo: reportar
el numero de pacientes en edad escolar, con criterios para asma,
que cuentan con una espirometria en un hospital de especialidad.
Material y métodos: estudio retrospectivo, transversal, observa-
cional y descriptivo. Se recolectaron datos de los ultimos 5 afios de
expedientes de pacientes de 6-11 afios del servicio de alergia con
diagnostico de asma alérgica. Se realiz6 un andlisis estadistico des-
criptivo con el programa SPSS analizando frecuencias. Resultados:
se revisaron expedientes de 184 pacientes, siendo identificados
como del género masculino 59.2% (n = 109) y femenino 40.8% (n =
75). La edad con una media de 7.66 + 1.6 con rangos de 6-9 afios,
de estos pacientes 32.6% no contaban con una espirometria en su
expediente. Del 67.3% restante (n = 124) Unicamente 13 pacientes
(10.4%) contaban con una espirometria con patrén de obstruccion
con FEV1/FVC < 80% y reversibilidad con mejoria del FEV1 post
broncodilatador de 12% o mas. Un total de 51 pacientes, es decir
41.1% tenian una espirometria normal sin mostrar cambios post
broncodilatador; sin embargo, 45.9% (aunque sin patrén de obs-
truccion) si mostraban mejoria de FEV1 post broncodilatador de
9% o mas. Un paciente mostré patron sugestivo de restriccion y 2
sin calidad para una interpretacién. Conclusion: aun con clinica de
asma la mayoria no tiene una demostracién objetiva de obstruccion
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y reversibilidad por espirometria, lo que apoya continuar con las
discusiones actuales de parametros menores y otras opciones
diagnosticas.

0-2417. Efectividad y seguridad en el mundo
real de lanadelumab para la profilaxis del

ataque de angioedema hereditario: un analisis
interino de 3 afios del estudio ENABLE

Jorge Salvador Castro, Tamar Kinaciyan, Mauro Cancian,
Inmaculada Martinez Saguer, Jens Greve, Aharon Kessel,
Ramon Lleonart, Daniel Nova Estepan, Irmgard Andresen,
Natalie Khutoryansky, Walter Wuillemin

Takeda México.

Introduccion: ENABLE es un estudio fase IV no intervencionista,
prospectivo-multicéntrico que evalua la efectividad a largo plazo de
lanadelumab en pacientes con angioedema hereditario (AEH) en la
practica clinica. Material y métodos: se reclutaron pacientes > 12
afios con AEH tipo /Il que iniciaron tratamiento con lanadelumab de
acuerdo a su indicacion aprobada. Se realizé seguimiento de 24 o0 36
meses dependiendo la fecha de enrolamiento. El resultado primario de
efectividad es la razén de tasas de incidencia de ataques de AEH en
tratamiento, tras el inicio de lanadelumab, en comparacion con los tres
meses anteriores (valor basal). La seguridad se evalué mediante los
eventos adversos emergentes del tratamiento (EAET). Resultados:
ciento cuarenta pacientes enrolados, (129 con AEH tipo I, 10 tipo Il
y 1 indiferenciado). Edad media 41.0 + 14.4 afios, 62.3% mujeres,
97.8% raza blanca y 68.1% con antecedentes médicos. El tiempo
medio transcurrido desde el inicio de los sintomas hasta el diagndstico
fue 8.8 + 11.2 afios. La media de tratamiento con lanadelumab fue
603.6 + 289.1 dias. Noventa y siete punto uno por ciento iniciaron
tratamiento con una dosis cada dos semanas; al mes 36, 43.1%
redujo la frecuencia a cada cuatro semanas. La tasa de ataque (TA)
de AEH disminuy6 de una media de 3.70 ataques/mes al inicio del
tratamiento a 0.35 con tratamiento; 86 (65.2%) pacientes redujeron
>90% la TA de AEH frente al valor basal. El 84.0% de los 505 EAET
no estaban relacionados al tratamiento; de naturaleza leve (55.8%),
moderada (38.4%) y no grave (97.2%). No hubo muertes debidas a
los EAET ni EAET graves relacionados con lanadelumab; 1 (0.2%)
EAET (no relacionado con lanadelumab) condujo a la interrupcion
del estudio. Conclusion: se demuestra la efectividad a largo plazo
de lanadelumab en la reduccién de los ataques de AEH en pacientes
> 12 afos en el mundo real y un perfil de seguridad consistente con
estudios previos.

0-2418. Descripcion de BCG y enfermedad

tuberculosa en una cohorte de 79 pacientes

con enfermedad granulomatosa crénica

Lizbeth Blancas Galicia, Uriel Pérez Blanco, Sara Espinosa Padilla
Instituto Nacional de Pediatria, Ciudad de México.

Introduccioén: la enfermedad granulomatosa crénica (EGC) es una
inmunodeficiencia hereditaria causada por variantes patogénicas de
genes que codifican el complejo enzimatico NADPH oxidasa. En los
paises en los que la tuberculosis (TB) es endémica y se administra
de forma rutinaria la vacuna con el bacilo Calmette-Guérin (BCG),
las micobacterias son los principales patégenos causantes de la en-
fermedad en la EGC. Sin embargo, la informacion sobre la evolucion
clinica y el tratamiento de las micobacteriosis en pacientes con EGC
es limitada. El presente estudio describe las reacciones adversas a
BCG y TB en pacientes mexicanos con EGC. Material y métodos:
se incluyeron pacientes con EGC que fueron evaluados en el Labo-
ratorio de Inmunodeficiencias del Instituto Nacional de Pediatria entre
2013 y 2024. Se revisaron los expedientes clinicos para determinar

la evolucion clinica y el tratamiento de las reacciones adversas a la
enfermedad por BCG y TB. Resultados: un total de 79 pacientes
con EGC fueron incluidos en este estudio. Se notificaron reacciones
adversas a la BCG en 55 (72%) de los 76 pacientes que recibieron la
vacuna. Se diagnosticé tuberculosis en 19 (24%) pacientes, se docu-
mentaron recaidas en tres (10%) de 31 pacientes con BCGosis y en
seis (32%) de 19 pacientes con tuberculosis, a pesar del tratamiento
antituberculoso. No hubo diferencias en la frecuencia de BCG y TB
entre los pacientes con variantes patogénicas del gen CYBB ligadas
al cromosoma X frente a las variantes recesivas. Conclusion: este
informe destaca la importancia de considerar la TB en areas endémi-
cas y la BCG en nifios con EGC para permitir enfoques diagndsticos
y terapéuticos apropiados para mejorar el pronéstico y reducir el
riesgo de recaida.

0-2419. Poélenes atmosféricos durante

las caniculas (2020-2023)

Roberto Garcia-Almaraz, Fatima Ojeda Flores,

Marco Guadalupe Dominguez Ortiz

Hospital Infantil de Tamaulipas Ciudad Victoria, Tamaulipas.
Universidad Auténoma de Querétaro, Facultad de Ciencias
Naturales, Laboratorio de Botanica. Jefe de oficina de
Investigacion en Salud, IMSS bienestar OPD Tamaulipas.

Introduccion: la canicula, fenédmeno climatico caracterizado por
altas temperaturas, escasa precipitacion pluvial y aumento de vien-
tos alisios, afecta diversas regiones del pais durante julio y agosto.
Tamaulipas es una de las areas mas afectadas. Las enfermedades
alérgicas representan un desafio de salud publica a nivel mundial.
Ciudad Victoria, ubicada en la parte central de Tamaulipas, con altitud
de 321 msnm, presenta un clima calido subhumedo, con temperaturas
que oscilan entre los 16°-42 °C y una humedad relativa promedio de
70%. Este estudio explora la relacion entre la concentracion de polen
y variables atmosféricas, buscando comprender si estas variables
influyen en la dispersion de los granos de polen. El estudio del polen
es de gran importancia, ya que puede desencadenar reacciones alér-
gicas. Objetivo: determinar los tipos polinicos y sus concentraciones
(granos/m® de aire) en la atmésfera de Ciudad Victoria durante las
caniculas de 2020 a 2023 y su relacion con condiciones atmosféricas
como humedad y temperatura. Material y métodos: mediante un
captador de particulas volumétrico por succion tipo Hirst, instalado a
15 metros de altura en un edificio del centro de la ciudad, se hizo un
estudio observacional de las cantidades y tipos polinicos presentes
en el periodo de julio-agosto de los afios 2020-2023. Resultados:
los cuatro afios evaluados presentaron concentraciones polinicas
variables. El afio con menor concentraciéon fue 2023, mientras que
2020 presento la mayor concentracién. Respecto a los tipos polinicos,
2023 mostré la mayor diversidad con 23 tipos diferentes. Los tipos
polinicos mas constantes y con alto grado de alergenicidad durante
los cuatro afios fueron: Amaranthaceae, Asteraceae, Moraceae,
Poaceae y Urticaceae. Las mayores concentraciones se relacionaron
con temperaturas mas altas y menor humedad ambiental. (correlacion
de Pearson negativa). Conclusion: este es el primer estudio de
aerobiologia en la localidad. Comprender los patrones de dispersion
del polen durante la canicula permitira tomar medidas efectivas para
mitigar los impactos en la salud de la poblacién alérgica.

0-2420. Frecuencia de ansiedad de acuerdo con

nivel de control de urticaria crénica espontanea

Maria de Guadalupe Lopez Rivera, Veronica Arroyo Martinez,
Maria Elizabeth Loredo Colunga, Luis Moisés Silva Goytia,
Patricia Maria O'Farrill Romanillos, Diana Andrea Herrera Sanchez
Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional Siglo XXI,
Instituto Mexicano del Seguro Social, Ciudad de México.
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Introduccion: la urticaria crénica espontanea (UCE) se asocia con
una prevalencia significativamente mayor de angustia emocional, con
ansiedad subyacente, depresioén y trastorno somatomorfo. Por ello el
objetivo fue identificar el grado de ansiedad en pacientes con UCE de
acuerdo con el nivel de control y aproximacion fenotipica para otorgar
un manejo integral. Material y métodos: se realizd un estudio analitico,
transversal, con aprobacion por el comité de ética, en 72 pacientes
mayores de 18 afios que cumplian criterios clinicos de UCE, contaban
con cuestionarios de clinimetria (UAS7, UCT) y aproximacion de feno-
tipo autoinmune o no, que no contaran con enfermedad psiquiatrica
previa; se les invitd a responder el cuestionario de ansiedad de Beck.
Los resultados se expresaron mediante frecuencias y porcentajes.
Resultados: se identificéd que 44 (61%) de los pacientes presentan
ansiedad: leve 33%, moderada 17% y severa: 11%, predominante-
mente de 51-60 afios, 50% mujeres. Respecto al control mediante
UCT, el riesgo en pacientes no controlados de ansiedad fue de 64%
y de acuerdo con la evaluacion por UASY el riesgo resultd: controlada
23%, leve 34%, moderada 27%, severa 16%, destacando que 63%
de los pacientes con fenotipo autoinmune presentaron ansiedad.
Conclusion: los pacientes con UCE experimentan hasta 61% de an-
siedad con un pico de edad de 51 a 60 afos, predominantemente en
mujeres (50%), comparado con estudios previos donde reportan una
incidencia de 60% de pacientes tienen comorbilidades psiquiatricas,
con una edad media de 36 afios. De acuerdo con el nivel de control,
se identificd mediante UAS7 que los niveles de ansiedad destacan en
actividad leve y moderada, con predominio en pacientes de fenotipo
autoinmune, siendo pacientes que presentan mayores dificultades
para lograr un control de la UCE, lo que conlleva a una mala calidad
de vida, asi como un deterioro fisico y mental de los pacientes.

0-2421. Amplio espectro de presentacion de alteraciones
gastrointestinales en inmunodeficiencia comun variable
Luis Moisés Silva Goytia, Patricia Marfa O'Farrill Romanillos,

Diana Andrea Herrera Sanchez, Maria de Guadalupe Lopez Rivera,
Verdnica Arroyo Martinez, Maria Elizabeth Loredo Colunga

Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional Siglo XXI,
Instituto Mexicano del Seguro Social, Ciudad de México.

Introduccion: los errores innatos de la inmunidad (EIl), comprenden
mas de 400 defectos genéticos. Los defectos de inmunidad humoral
corresponden al grupo mas frecuente con una prevalencia de 40-
70%, siendo la inmunodeficiencia comun variable la enfermedad
sintomatica més frecuente. Presentamos las principales manifesta-
ciones gastrointestinales, asi como caracteristicas endoscopicas e
histopatologicas. Material y métodos: estudio observacional, des-
criptivo y retrospectivo. Se incluyeron a pacientes con diagnostico de
inmunodeficiencia comun variable segun IUIS 2022 pertenecientes a
la Clinica de Inmunodeficiencias primarias del Servicio de Alergia e
Inmunologia, clinica del Hospital de Especialidades CMN Siglo XXI.
Resultados: se incluyeron 42 pacientes con diagnéstico de IDCV. La
edad media fue de 41 afios, 60% eran mujeres (n = 26), 85% refiri6 sin-
tomas gastrointestinales, los cuales fueron considerados la segunda
manifestacion mas frecuente. Los sintomas informados fueron dolor
abdominal (65%) seguido de diarrea y distensién abdominal. Veintiséis
pacientes (61%) fueron sometidos a evaluacién endoscoépica; los ha-
llazgos informados fueron inflamacién linfocitica, hiperplasia linfoide
nodular y acortamiento de vellosidades; caracteristicas de enteropatia
asociada a IDCV, con predominio en el ileon en 38%. Conclusion:
actualmente en México no existen reportes que expongan cuales
son las enfermedades gastrointestinales reportadas en este grupo
de pacientes. En nuestro estudio mas de 80% presentaron involucro
gastrointestinal. Se identificaron hallazgos similares a la enfermedad
celiaca, catalogados como enteropatia, que presentan involucro a ni-
vel de ileon y colon. La identificacion, abordaje y tratamiento oportuno
son de suma importancia para lograr impactar en su calidad de vida.
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0-2422. Prevalencia de multimorbilidad alérgica
(asma, rinitis alérgica y dermatitis atopica)

en escolares y adolescentes mexicanos de

acuerdo al estudio Global Asthma Network

Victor Hugo Ortiz Méndez, Blanca Estela del Rio Navarro,

Nayely Reyes Noriega

Hospital Infantil de México «Federico Gémez», Ciudad de México.

Introduccién: en 2015, un metaanalisis basado en los cuestionarios
de ISAAC, reporté la presentacion y progresion de tres entidades alér-
gicas en un mismo individuo, término conocido como multimorbilidad
alérgica. En esta revision se incluyeron 31 estudios, con 1°430,329
nifios de 102 paises. La prevalencia de multimorbilidad con base en
los estudios de este metaandlisis, de acuerdo con los cuestionarios
de ISAAC, fue de 1.17%. No hay estudios previos en México sobre
la coexistencia de las tres enfermedades en pacientes pediatricos.
Conocer la prevalencia de pacientes con sintomas de las tres enfer-
medades alérgicas en escolares y adolescentes, puede contribuir a
investigar los riesgos asociados que pudieran influir en el desarrollo
de éstas, y a su vez, fomentar el diagndstico y tratamiento oportuno
para disminuir admisiones hospitalarias y ausentismo escolar a
futuro. El objetivo del presente trabajo fue conocer la prevalencia
de la multimorbilidad alérgica (sintomas de asma, rinitis alérgica y
dermatitis atépica), en escolares y adolescentes mexicanos de acuer-
do al estudio Global Asthma Network. Material y métodos: estudio
transversal descriptivo, multicéntrico, internacional que forma parte
del protocolo de «Global Asthma Network» con sede en México en
un hospital de tercer nivel, incluye 15 ciudades que integran y forman
parte de los centros de estudio GAN que corresponde a una base de
datos del periodo 2015-2019. Los cuestionarios de escolares de 6-7
afos de edad fueron contestados por los padres o tutores y los de
13-14 afos fueron contestados por adolescentes. Resultados: en el
presente estudio la prevalencia fue de 1.2% en escolares y 1.3% en
adolescentes. Conclusién: la prevalencia porcentual de tener los tres
trastornos atépicos es constante con respecto al metaanalisis y todos
los estudios citados, sin embargo, apoya la hipétesis de que podria
haber un cuarto grupo distinto de nifios con las tres enfermedades.

0-2423. Sindrome de alergia oral en pacientes adultos
con rinitis alérgica en un Hospital de Tercer Nivel

Maria Elizabeth Loredo Colunga, Patricia Maria O’Farrill Romanillos,
Diana Andrea Herrera Sanchez, Luis Moisés Silva Goytia,

Maria de Guadalupe Lopez Rivera, Veronica Arroyo Martinez
Hospital de Especialidades Centro Médico Nacional Siglo XXI,
Instituto Mexicano del Seguro Social, Ciudad de México.

Introduccion: el sindrome de alergia oral (SAO) es la manifestacion
alérgica alimentaria mas comun entre los adultos. La prevalencia
varia segun la ubicacién geografica y el tipo de polen predominante,
se han informado tasas de entre 4.7 y mas de 20% en nifios, y de
13 a 53.8% en adultos. El abedul-manzana es el prototipo de este
sindrome, siendo la manzana, pera y ciruela los alimentos mas
comunmente asociados. Nuestro objetivo es conocer la prevalencia
e identificar la familia de alimentos y polen que se asocian con mas
frecuencia al SAO en pacientes con rinitis alérgica del servicio de
Alergia e Inmunologia Clinica CMN Siglo XXI. Material y métodos:
es un estudio transversal, descriptivo, observacional y retrospectivo.
Se realizé una revision de expedientes donde se incluyeron todos los
pacientes con rinitis alérgica. La prevalencia obtenida corresponde
a autoevaluacién de los pacientes. Resultados: se evaluaron 185
pacientes, residentes de Ciudad de México, dentro de este grupo se
estimé una prevalencia con SAO de 27.5% (n = 51), 70% mujeres y
edad media estimada de 31.5 afios. Las rosaceas fueron la familia
de alimentos mas frecuente seguida de Lauraceae, Juglandaceae
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y Actinidiaceae. El abedul fue el polen mas cominmente asociado.
Discusion: aunque la prevalencia no esta bien definida, ya que puede
variar segun la distribucién geografica, la relevancia del estudio radica
en que la prevalencia encontrada corresponde a las cifras estimadas
en adultos. Asimismo, la familia de rosaceas en la que encontramos
alimentos como manzana, pera, durazno y ciruela son el grupo de
alimentos mas frecuentemente asociado a este sindrome que actual-
mente se denomina sindrome polen-alimento por su fisiopatologia.
Conclusion: estos datos son importantes para comprender mejor la
epidemiologia del SAO, ya que pueden variar significativamente en
cada region geografica. Los hallazgos pueden ser cruciales para el
manejo de la enfermedad en esta poblacién especifica.

0-2424. Relacién entre FeNO y reduccion de exacerbaciones
en pacientes pediatricos con diagnostico de asma grave
tratados con terapias biolégicas: un anédlisis retrospectivo
Yessica Sarahi Aponte Pérez, Victor Gonzéalez Uribe,

Blanca Estela Del Rio Navarro

Hospital Infantil de México «Federico Gémez», Ciudad de México.

Introduccion: el asma grave en pacientes pediatricos es compleja.
La identificacion de biomarcadores predictivos para respuesta al
tratamiento y de prondstico es un area de investigacion crucial.
El 6xido nitrico en el aire exhalado (FeNO) es un biomarcador
inflamatorio util en la evaluacion y manejo del asma. El objetivo
es correlacionar los niveles de FeNO vy la reduccion de exacer-
baciones en pacientes con asma grave tratados con terapias
biolégicas. Material y métodos: estudio analitico retrospectivo
en pacientes con asma grave de 6 a 18 afios en tercer nivel de
atencion, en tratamiento con bioldgicos. Se analizaron los niveles
de FeNO al inicio de la terapia (mayores a > 20 ppb), alos 4y 6
meses y el numero de exacerbaciones mensuales, comparando
tres biolégicos, dupilumab, mepolizumab y omalizumab durante
un periodo de seis meses. Resultados: se encontr6 una media
de FeNO al inicio del tratamiento en 72.4 ppb. A los seis meses se
observé una disminucién de FeNO de 79.14% en dupilumab (n =
5), con mepolizumab (n = 2) 52.3% y omalizumab (n = 2) 48.8%.
Se observo que el mayor indice de presentacion de crisis fue en
los primeros 3 meses del inicio del biolégico. Conclusién: estudios
pivétales han demostrado que el FeNO incrementa cuando el asma
no esta controlada y durante las exacerbaciones. En el presente
estudio se observé una disminucion significativa de los niveles de
FeNO en pacientes con dupilumab. No se observo correlaciéon con
el nivel de FeNO y las exacerbaciones en pacientes en tratamiento
con mepolizumab, teniendo en cuenta que la muestra de pacientes
en manejo con este Ultimo biolégico es menor.

0-2425. Reconstitucién inmune en los primeros seis meses
postrasplantes de células progenitoras hematopoyéticas

en poblacion pediéatricay su relacion con el timo

Diego Sierra Mufioz, Elsy Maureen Navarrete Rodriguez,

Omar Josué Saucedo Ramirez, Blanca Estela del Rio Navarro

Hospital Infantil de México «Federico Gémez», Ciudad de México.

Introduccién: el trasplante de células progenitoras hematopo-
yéticas es una opcion curativa para enfermedades neoplasicas,
inmunodeficiencias y alteraciones intrinsecas de la médula dsea,
teniendo una tasa de éxito de 60-70% en fallas medulares y hasta
90% en inmunodeficiencias. La reconstitucion inmune es un paso
fundamental para el éxito del trasplante. Al no existir investigacio-
nes relacionadas con el tamafio del timo y reconstitucion inmune,
se explord sobre la relacion entre el tamafio y la edad. Objetivo:
describir la evolucion de la reconstitucion inmune durante los pri-
meros seis meses postrasplante en pacientes pediatricos, asi como
correlacionar la velocidad de esta con el tamafio del timo en las

diversas fases de la reconstituciéon inmune. Material y métodos:
estudio observacional, longitudinal, prospectivo y descriptivo donde
se incluyeron pacientes de 0 a 18 afios en protocolo para trasplante
de células progenitoras hematopoyéticas, se realizd la medicion
del timo por ultrasonografia previo y postrasplante, asi como la
medicién de CD3, CD4, CD8, CD19 y CD56 a los 1, 3 y 6 meses
posteriores al trasplante. Resultados: en 33.3% de los cuales 100%
fue de tipo alogénico proveniente de sangre periférica. Ochenta por
ciento fueron provenientes de donadores no relacionados 100%
compatibles, mientras que 20% fue de donador relacionado 100%
compatible. Se realizé ultrasonido (USG) de timo en 86.6% de la
muestra. Dentro de los hallazgos, 92.3% presentaron mediciones
normales para la edad y sexo en cuanto al tamafio del timo. En 7.6%
no se encontro el timo. Se realizé seguimiento en 6.6% de la muestra
inicial, en la cual se mostré una reduccion en el tamafio glandular;
sin embargo, en el recuento celular y reconstitucion inmune, no se
encontré disminucion ni en la velocidad ni en la capacidad de rege-
neracion de los linfocitos T. Conclusion: en cuanto a la velocidad
de la reconstitucion inmune se encontré que los pacientes tuvieron
una velocidad en la reconstitucién inmune esperada para el tiempo
estudiado postrasplante. En cuanto al tamafio del timo, se encontré
que inicialmente contaban con un tamafio normal para la edad;
sin embargo, el tamafio del timo se mostré afectado teniendo una
disminucion, probablemente secundario al dafio provocado por las
terapias pretrasplante.

Il. CASOS CLINICOS

C-2401. Sindrome de DRESS asociado a fenitoina en
pediatrico con astrocitoma: a propésito de un caso
Larissa Marisol Hernandez Rocha, Nashielli Lupita, Castro Sanchez
Hospital Regional Valentin Gdmez Farias, Guadalajara, Jalisco.

El sindrome de DRESS, es una reaccién adversa severa a medi-
camentos, presenta alteraciones dérmicas, eosinofilia y sintomas
sistémicos importantes, de gran relevancia ante su escasa inciden-
cia. Existe una amplia gama de diagndsticos diferenciales, por lo
que llegar al diagnéstico puede considerarse un reto. Se presenta
el caso de una reaccion de baja frecuencia, asociada a fenitoina, en
pediatrico con diagnéstico de astrocitoma talamico, quien debido a
crisis convulsivas se mantenia en tratamiento con dicho farmaco.
Inicialmente con exantema, vémito, fiebre y malestar general impor-
tante, acudiendo a servicios de salud de tercer nivel. Tratado con
betametasona, sin mejoria, aumentando de severidad los sintomas;
recurriendo nuevamente a servicios médicos. Presentando exan-
tema maculopapular difuso, fiebre, eosinofilia, deterioro del estado
neurolégico con puntuacion disminuida de Glasgow. Paraclinicos
destacan eosinofilia, aumento de transaminasas al doble de valor
de referencia, posteriormente la biopsia sustenta el diagnoéstico;
por lo que se suspende anticomicial y se opta por la aplicaciéon
de corticosteroide e inmunoglobulina intravenosa, con adecuada
evolucioén posterior. Se concluye que se trata de un sindrome de
DRESS secundario a fenitoina, que marcé datos sistémicos de
relevancia en un paciente altamente complicable. Debido a la pato-
logia de base, y a la gravedad de la misma, modificar el tratamiento
se debe realizar con cautela, sin embargo, como la literatura lo
comenta, es precisamente el retirar el desencadenante el primer
paso de manejo, aunado a la terapia posterior la cual se manejo
en nuestro paciente. Afortunadamente tuvo un resultado adecuado,
teniendo la certeza que dicha reaccién se produjo por la fenitoina,
de haber tenido mas tratamiento agregado, representaria un reto
mayor. Concluyendo con lo imperante que resulta tener en cuenta
que el realizar una adecuada anamnesis da la pauta para llegar al
diagnostico acertado, ante una patologia de baja incidencia y con
muchas vertientes por abordar.
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C-2402. Unadeleciéon novedosa en STAT1

explica una ganancia de funcion de STAT1 en

un nifio con tuberculosis diseminada

Uriel Pérez Blanco, Héctor Gomez Tello, Carlos Sanchez Flores,
Sara Espinosa Padilla, Virginia Lora Téllez, Lizbeth Blancas Galicia
Laboratorio de Inmunodeficiencias, Instituto

Nacional de Pediatria, Ciudad de México.

Introduccioén: la ganancia de funcién de STAT1 (STAT1-GOF) es un
defecto genético clasificado como un error innato de lainmunidad. Se
han descrito 120 variantes para STAT1-GOF, la mayoria son variantes
«missense», excepto una delecién (L301del) y unainsercion (D151in-
sE). Presentamos una nueva delecién con STAT1-GOF (N297del) en
un nifio con una reaccion adversa al bacilo Calmette-Guérin (BCG),
tuberculosis diseminada y candidiasis mucocutanea. Caso clinico:
masculino de 4 afos sin antecedentes de consanguinidad/endoga-
mia. Desde los primeros meses de vida ha presentado candidiasis
mucocutanea cronica refractaria a tratamiento. A los cuatro meses se
le aplicé BCG, desarrollé ulcera en el sitio de aplicacion que cicatrizé
en tres meses. A los seis meses curs6 con linfadenitis axilar derecha,
12 meses posteriores se agrego fiebre, requirié reseccion quirtrgica
de ganglio axilar. A los 2 afios 10 meses presentd osteomielitis por
S. aureus. A los 3 afios fue hospitalizado por fiebre, disnea, consoli-
dacion basal y bronquiectasias. Se detectaron bacilos acido-alcohol
resistentes por Ziehl-Neelsen y GeneXpert MTB/RIF positivo y ais-
lamiento de Mycobacterium tuberculosis por cultivo en ganglio axilar
y jugo gastrico. La secuenciacion de nueva generacion mostré una
variante (N297del) en STAT1. El ensayo de luciferasa revel6 una
mayor actividad de STAT 1 en comparacién con el control. Los padres
no son portadores. Hoy presenta otra manifestacion tipica de esta
enfermedad, rosacea facial. Discusion y conclusién: presentamos
una nueva variante patogénica en STAT1 con GOF en un preescolar,
ampliado el espectro genético y clinico de esta enfermedad descrita en
el 2011. La sospecha diagnostica se hizo al analizar que el paciente
tenia infecciones por agentes oportunistas como candida y micobac-
terias y pruebas negativas para VIH. Los estudios funcionales son
necesarios para diferenciar entre pérdida y ganancia de funcién ante
una nueva variante de significado incierto.

C-2403. Lavariante patogénica asociada a

deficiencia de IL-12Rp1 més frecuente en México

Uriel Pérez Blanco, Isabel Arroyo Rojano, Estefany Mamani Velasquez,
Hernan Cristerna Tarrasa, Juan Carlos Bustamente Ogando,

Sara Espinosa Padilla, Lizbeth Blancas Galicia

Laboratorio de Inmunodeficiencias, Instituto

Nacional de Pediatria, Ciudad de México.

Introduccion: las infecciones micobacterianas en nifios y adultos
pueden ser debidas a errores innatos de la inmunidad (Ell); la
susceptibilidad mendeliana a infecciones micobacterias (MSMD) es
una de ellas. A nivel internacional, la deficiencia de IL12Rp1 clasifica
como la forma mas comun de MSMD (60%). En México, alrededor de
50% de los pacientes con deficiencia de IL12Rp1 tienen la variante
¢.1791 + 2T > G. Describimos un caso de un lactante con deficiencia
de IL12RB1 con la variante ¢.1791 + 2T > G y con infeccioén por el
bacilo de Calmette-Guérin (BCG). Caso clinico: masculino de 1
afio cuatro meses sin consanguinidad o endogamia. Se aplicé la
vacuna BCG a los dos meses. A los siete meses cursé con linfade-
nitis axilar derecha, recibié multiples esquemas antimicrobianos sin
respuesta. A los nueve meses se decidio su reseccion quirurgica, el
reporte histopatolégico evidencié inflamacién granulomatosa crénica
compatible con tuberculosis o infeccién por BCG, la tincién de Ziehl-
Neelsen (bacilos acido-alcohol resistentes) fue positiva. No recibié
cobertura antituberculosa. Semanas después del procedimiento
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presenté dehiscencia de herida, supuracion e inflamacién en region
axilar derecha. Se sospecho Ell por el tipo de agente infeccioso, la
secuenciacion de nueva generacion mostré una variante patogénica
en estado homocigoto ¢.1791 + 2T > G en IL12RB1. Actualmente, se
encuentra con tratamiento antituberculoso. Discusién y conclusion:
el caso refuerza que en México la variante patogénica mas frecuente
en IL12RB1 es c.1791 + 2T > G, lo cual indica que esta variante
representa un «hotspot» dentro del acervo genético en la poblacion
mexicana. Los pacientes con diagnéstico oportuno tienen una tasa
de supervivencia alta. Este caso ilustra que ante un paciente con
infeccién por BCG se debe iniciar abordaje diagndstico de un Ell.

C-2404. Aspergilosis broncopulmonar
alérgica: reporte de un caso

Luciano Ricardo Mendiola Figueroa
Pediatrika, Hidalgo.

Introduccion: la aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPA) tie-
ne una prevalencia en nifios de 1 a 2%, se caracteriza por ser una
respuesta inmunoldgica exagerada a la colonizacién de la via aérea
por aspergillus, habitualmente fumigatus. Se diagnostica historia de
episodios de broncoconstriccion, eosinofilia periférica, precipitinas
para aspergilosis, IgE total y especifica elevadas, presencia de infil-
trados y bronquiectasias. Los corticosteroides son piedra angular del
tratamiento, al igual que la administracién de algun agente antifungico.
Caso clinico: masculino de 7 afios que inicia con tos al estar en la
playa, expuesto a aire acondicionado. Cuadros recurrentes de hipe-
rreactividad bronquial durante los ultimos tres meses acompafiados
de fiebre intermitente. Laboratorio: eosinofilia 24%, IgE total 1,220 u/
mL, IgE especifica para Aspergillus fumigatus clase 3 = positivo muy
alto. Tomografia de térax: consolidacion pulmonar derecha asociada
a bronquiectasia. Inicia prednisona 2 mg/kg/d durante un mes, luego
dias alternos por cuatro meses e itraconazol 5 mg/kg/d 5 meses, dis-
minuyendo los eosindfilos a cifras normales, IgE a 250 u/mL. Nueve
meses después presenta recaida, hiperreactividad bronquial y fiebre
intermitentes, eosinofilia 26%, IgE 1,610, PCR 74. Reinicia prednisona
y voriconazol cuatro semanas y posteriormente se deja itraconazol
y prednisona por cinco meses. Alergologia encuentra deplecion de
linfocitos T e inicia factor de transferencia seis meses. Actualmente
radiografia de térax normal, asintomatico desde hace dos afos.
Discusién: fisiopatolégicamente en la ABPA existe un desequilibrio
entre las células Th1y Th2, aumentando estas Ultimas. Se hace una
revisién de las publicaciones existentes de ABPA en la infancia y
existen pocas, sobre todo relacionadas con asma. Conclusién: en
pediatria ABPA es poco frecuente, sin embargo, si esta afeccion no
es diagnosticada y tratada precozmente puede conducir a un severo
deterioro de la funciéon pulmonar y a largo plazo llegar a la fibrosis. El
tratamiento consiste en uso de corticoides sistémicos. El itraconazol
mejora el control de la enfermedad.

C-2405. Utilidad de la prueba de parche en sindrome
de DRESS en pediatria. Reporte de caso

Luis Obeth Reyna Tobias, Sandra Nora Gonzéalez Diaz,
Natalhie Acufia Ortega, Carlos Macouzet Sanchez,

Cindy Elizabeth De Lira Quezada

Centro Regional de Alergia e Inmunologia Clinica,

Hospital Universitario, Monterrey, Nuevo Ledn.

Introduccion: el interés del caso reside en la importancia de sos-
pechar DiIHS/DRESS ante la presencia de erupcion cutanea, fiebre,
eosinofilia y linfadenopatia en pediatria, donde suele pasar por alto
este diagnostico por la baja incidencia. Caso clinico: femenina de 2
afios con antecedente de rinitis alérgica, inicia con fiebre, tos produc-
tiva, rinorrea y congestién nasal, sugestiva a faringoamigdalitis. Acude
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a consulta donde indican amoxiclav e ibuprofeno por siete dias, con
mejoria. Dos semanas después se repite el cuadro, por lo que indican
amoxicilina e ibuprofeno, en el quinto dia del tratamiento, desarrollé
exantema facial que progreso al resto del cuerpo con lesiones micro-
papulares con eritema que se tornaron violaceas, se agreg6 edema
en extremidades, hepatomegalia, adenopatias bilaterales en zona
laterocervical y fiebre. La madre suspende medicamentos y acude
a urgencias donde realizan estudios encontrando eosinofilia 7.76%
(861/uL), frotis periférico con linfocitos atipicos y eosindfilos. Se inicia
tratamiento con emoliente, antihistaminico y corticoide, disminuyen
progresivamente las lesiones. Diez semanas después de la reaccion
la paciente acude al Servicio de Alergias y previo consentimiento
informado, se le realizan pruebas cutaneas e intradérmicas con
amoxicilina, penicilina e ibuprofeno, resultaron negativas. Ante la
probabilidad de sindrome de DRESS (puntuacién RegiSCAR 6), se
realizé prueba de parche con amoxicilina e ibuprofeno incorporados
a 10% en vaselina blanca. El resultado fue positivo a amoxicilina a las
48y 96 horas. Discusion: la prueba de parche que se realizé, aunque
no esta estandarizada, puede ser una forma util y segura de evaluary
respaldar el diagnostico de DiIHS/DRESS en los casos donde hay mas
de un farmaco sospechoso, esto nos permite realizar un diagnéstico
correcto y eliminar al farmaco culpable. Conclusion: se subraya la
importancia de mantener un alto indice de sospecha para el sindrome
de DRESS y destaca el valor de la prueba de parche en su abordaje.

C-2406. Alergia alimentaria, dieta personalizada
por componentes moleculares

Yensi Fabiola Albores Chavez

Consultorio particular, Tuxtla Gutiérrez, Chiapas.

Introduccién: paciente masculino de 25 afios, con historial de rinitis
alérgica a gramineas, llevo inmunoterapia con alérgenos de los 9 a
12 afos, con antecedente de sintomas orales para rosaceas, manejo
por restriccién. Inicia carrera de gastronomia (chef), refiere 2 afios
de evolucién con sintomas orales leves intermitentes con prurito
y sialorrea con alimentos nuevos como frutas, verduras, cereales
y aderezos, anafilaxia en dos ocasiones una por manipulacion de
camarones y otra al cocinarlos. Manejos previos con restriccion a
alimentos pero sin mejoria clinica. Se realiza listado de alimentos
para prick-to-prick por familias, rosaceas, anacardos, mirtaceas,
rutaceas, solanaceas, umbeliferas, lauraceas, cruciferas, camaroén,
trigo, avena, maiz, sin embargo, el paciente no deja el consumo de
antihistaminicos por persistencia de sintomas orales. Se solicitan
estudios con los siguientes resultados de relevancia: tropomiosina:
rPen a1: 2.9 KUA/L (moderado), LTP: rPru p3: 2.4 KUA/L (mode-
rado), profilina: Rprup p4 1.14 KUA/L (moderado), parvalbumina:
rCyp c1: 0.64KUA/L (bajo), omega gliadina: rTri a19: 0.19 KUA/L
(sensibilizado), PR-10: rPru p1: 0.26 (sensibilizado). Se realiza
ajuste de dieta de restriccion por componentes: LTP (proteinas de
transferencia lipidica) (termoestable): frutas: durazno, manzana,
limén, naranja, mandarina, platano, kiwi, frambuesa, uvas, mora y
granada/granadina. Hortalizas: col, coliflor, brocoli, repollo, esparra-
go, lechuga, tomate, zanahoria, apio, perejil y nabo. Cereales: maiz,
trigo, cebada. Frutos secos: almendra, avellana, castafa, semillas
de girasol, cacahuate y nuez. Legumbres: lentejas, judias blancas,
cacahuete, soja, habas. Semillas y especias: mostaza, lino, azafran
e hinojo, canela. Tropomiosina (termoestable): camardn. Crustaceos:
cangrejo, langosta, langostino, calamar, pulpo, almeja, ostiones,
caracol, abulon, casco de mula, callo. Para aquellos alimentos
termolabiles, se sugiere su consumo cocido. Conclusién: a pesar
de ser estudios ya ampliamente utilizados, no hay el acceso a ellos
por areas geograficas (Chiapas), es necesario ampliar métodos
diagnosticos en pacientes con sintomas complejos, para mejorar
la calidad de vida, asi como la indicacion correcta del uso de adre-
nalina. No limitarse soélo a dietas restrictivas por clinica.

C-2407. Caracteristicas clinicas y paraclinicas de pacientes
con sindrome inflamatorio multisistémico asociado
temporalmente a SARS-CoV-2 de un hospital de tercer nivel
durante el periodo de enero de 2020 a enero de 2022

Cesiah Gabriela Gutiérrez Roman, Beatriz Adriana Llamas Guillén,
Eduardo Arias De La Garza, Miguel Ruiz Fernandez

Hospital del Nifio Morelense, Emiliano Zapata, Morelos.

Introduccién: en México, son pocos los estudios que caracterizan
casos de PIMS asociados a SARS-CoV-2. Se realizé un estudio
observacional, transversal y retrospectivo. La informacién se obtuvo
de expedientes clinicos electrénicos, en un periodo de 2 afios, con
el objetivo de describir las caracteristicas de los pacientes con PIMS
para generar conocimiento propio. Caso clinico: se incluyeron 47
pacientes con prueba positiva para COVID-19 y que cumplieron los
criterios de PIMS para el CDC, edad promedio de 7.5 afios, previa-
mente sanos. Sintomas predominantes: fiebre 91%, dolor abdominal
72%, exantema, queilitis, conjuntivitis, vémito y diarrea, se observo
aumento de ferritina, proteina C reactiva y procalcitonina. Veintinueve
punto ocho por ciento ameritaron manejo en UTIP, de éstos 21.3%
requirieron manejo inotrépico, 25.5% ventilacion mecanica y 6.4%
didlisis peritoneal. El tratamiento fue esteroide y/o gammaglobulina.
El desenlace fatal se present6 en 4 (8.5%) nifios. En 11 pacientes
hubo afeccién cardiaca, mostraban insuficiencia mitral y miocarditis.
Discusién: la edad promedio de los nifios correspondié con la me-
dia reportada en publicaciones. No hubo diferencia significativa de
acuerdo al género de los pacientes. Todos cumplieron con prueba
PCR, seroldgica, antigénica o contacto positivo para SARS-CoV-2.
Las caracteristicas de los pacientes con PIMS corresponden con lo
reportado en publicaciones. Veinte pacientes no fueron valorados por
cardiologia porque no se conté con un subespecialista en el hospital
durante un momento de la pandemia. El tratamiento con corticos-
teroides o inmunoglobulina fue igual de eficiente. La mortalidad fue
de 8%, mayor que lo reportado en otras publicaciones. El fenotipo
predominante fue similar al de la enfermedad de Kawasaki en 48%.
Conclusién: es importante sospechar de PIMS en pacientes febriles
que presenten compromiso multisistémico, porque el diagnostico y
tratamiento oportuno reducen la mortalidad y complicaciones que
pueden llevar a la muerte; se necesitan mas estudios para compren-
der mejor la respuesta inmune de los mecanismos fisiopatolégicos,
asi como factores de riesgo para padecer una enfermedad severa.

C-2408. Serie de casos de desensihilizacion a
asparaginasa pegilada de E. coli en pediatria

Brenda Maria Curiel Velazquez, Sandra Nora Gonzalez Diaz,
Natalhie Acufia Ortega, Claudia Anai Estavillo Gomez,

Julia E Colunga Pedraza

Centro Regional de Alergia e Inmunologia

Clinica, UANL, Monterrey, Nuevo Ledn.

Introduccion: la asparaginasa forma parte del tratamiento en la
leucemia linfoblastica aguda (LLA), sin embargo, la exposicion a este
farmaco tiene la capacidad desarrollar anticuerpos antiasparaginasa
ocasionando reacciones de hipersensibilidad (RHS), aunque se
reportan en menor frecuencia en quienes reciben pegaspargasa (3-
15%). Por lo cual, el objetivo de este estudio es describir una serie de
casos de pacientes desensibilizados a pegaspargasa con LLAtipo By
antecedente de anafilaxia a éste. Caso clinico: estudio retrospectivo,
descriptivo, observacional de pacientes con LLA tipo B y antecedente
de anafilaxia a pegaspargasa que requirieron ser desensibilizados. Se
realizaron pruebas cutaneas, positivas en 1 de 3 pacientes (de 6,7y 9
afos). Los pacientes se sometieron a protocolos de desensibilizacién
de 12 pasos. La pegaspargasa se diluyd con NaCl 0.9% en tres bolsas
(concentraciones 1:100, 1:10 y 1:1). Las infusiones utilizaron cuatro
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pasos por bolsa, titulados cada 15 minutos, hasta una velocidad maxima
de 80 mL/hora para el paso 12. El tiempo medio desde la administracion
de pegaspargasa y la reaccion inicial fue de 15 minutos, siendo los
sintomas cutaneos los mas frecuentes. En todos los casos se logré
completar la infusion. Discusion: se ha informado una experiencia
limitada sobre desensibilizacion a pegaspargasa. Nosotros reportamos
11 desensibilizaciones realizadas en tres pacientes de forma exitosa,
demostrando ser un método eficaz que favorece continuar con el tra-
tamiento de eleccién en pacientes con LLA y RHS a pegaspargasa.
Conclusion: la desensibilizaciéon es un método de administracion
seguro para pacientes con LLA tipo B y RHS grave a pegaspargasa.

C-2409. Mastocitosis cutanea difusa:

una entidad de dificil diagnostico

Alma Belén Partida Ortega, Mauricio Gerardo Ochoa Montemayor,
Cindy Elizabeth de Lira Quezada

IMSS Hospital General de Zona No. 1 Aguascalientes, Aguascalientes.

Introduccion: la mastocitosis cutanea difusa (MCD) es una formararay
mas grave de mastocitosis cutanea, normalmente ocurre en la infancia.
Su patogénesis se debe tanto a factores esporadicos como hereditarios
con mutaciones genéticas puntuales. Caso clinico: masculino de 14
meses, sin antecedentes personales familiares y/o patolégicos de im-
portancia, enviado por cuadro de un afio de evolucion caracterizado por
dermatosis generalizada polimorfa constituida por maculas y papulas de
diferentes tamarfios (0.5 a 5 cm), no confluentes, eritematosas y algunas
marron claro, con bordes mal definidos. Topografia inicial en miembros
pélvicos y posteriormente a térax, extremidades superiores y cabeza;
respeta cara, palmas y plantas. Signo de Darier positivo. Tratamiento
inicial con loratadina y fluocinolona, con mejoria parcial. Al interrogatorio
sin presencia de sintomas constitutivos, ni malabsorcion, no viscera ni
adenomegalias, ningun evento previo de anafilaxia. Biopsia de piel,
tincién hematoxilina y eosina: se observa proliferacién de células con
nucleos redondos a ovales con cromatina granular y citoplasma celular.
Se identifican 45-50 mastocitos por campo de gran aumento. Biometria
hematica y ultrasonido abdominal normales. Serie ésea sin alteraciones.
Discusidn: no siempre existe una correlacion entre el grado de infiltra-
cién y los sintomas provocados por la degranulacion mastocitaria; asi,
en formas agresivas de la enfermedad y afectacién multiorganica pue-
den presentar un escaso numero de episodios, mientras que otros con
formas indolentes sufren ataques repetidos y graves. Existen diferentes
mutaciones somaticas en exon 17 de KIT, sin embargo, se ha demostra-
do también una expresion aberrante de CD30 con 816 mutaciones en
ausencia de codén KIT. Conclusion: el diagnoéstico insidioso de MCD y
el bajo reporte en su incidencia nos obliga a homogeneizar los criterios
clinicos, usando las herramientas diagndsticas mas sofisticadas tales
como fotografia 3D y microscopia focal con fluorescencia. Respecto a las
nuevas opciones de tratamiento; la determinacion del defecto genético
es esencial para una terapia personalizada.

C-2410. Deficiencia selectiva de anticuerpos en nifios
alérgicos con infecciones respiratorias recurrentes
Claudia Josefina Aimendarez Flores, Angélica Sarahi Urquia Garcia
Centro de Asma y Alergia Tegucigalpa Francisco Morazan Honduras.

Introduccién: las infecciones respiratorias recurrentes en nifios
estan relacionadas con enfermedades alérgicas (30%) o deficiencias
inmunoldgicas (10%); con mayor frecuencia se asocia a deficiencia de
anticuerpos. Determinar los titulos de anticuerpos dirigidos a diferentes
serotipos de neumococo en pacientes con inmunoglobulinas normales
podria identificar deficiencias selectivas de anticuerpos. Sin embargo,
en Honduras, no se dispone de laboratorios que realicen esta prueba
localmente, por lo que se envia al exterior con un alto costo. Se estima
que entre el 5y 23% de los pacientes con infecciones recurrentes
pueden tener esta deficiencia. Caso clinico: realizamos una revision
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de 30 casos infantiles atendidos entre 2014-2024 por sospecha de
deficiencia selectiva de anticuerpos (SAD), de los cuales, 11 tienen
diagnéstico de SAD concomitante a alergia; entre edades de 3-8 afios;
las infecciones principales fueron rinosinusitis purulenta (100%), neu-
monias recurrentes (70%) y otitis media recurrente (60%). La mayoria
(80%) habian recibido al menos tres dosis de la vacuna conjugada de
neumococo; el mismo porcentaje se realizé una determinacién previa
a la administracion de la vacuna de polisacaridos y una posterior a
ocho semanas de la aplicacion de ésta; el 20% restante se realizé una
sola determinacion posterior. La deficiente respuesta inmunolégica a
mas de 50% de los serotipos se demostré en los 11 pacientes. Los
serotipos mas frecuentes fueron: el 12 (100%) y el 9 (80%). En un
caso clinico, el paciente fue diagnosticado mediante tamiz metabdlico
con rasgo drepanocitico. Discusion: la identificacion temprana de la
deficiencia selectiva en pacientes alérgicos puede permitir decisiones
oportunas sobre el uso de antibioticos, profilaxis antibiética y uso de
gammaglobulina intravenosa. Dada la escasez de datos en la region
centroamericana sobre este problema en nifios alérgicos, la revision de
esta serie de casos es relevante para futuras investigaciones.

C-2411. Enfermedad de Behcet en edad

pediatrica, un reporte de caso

Julio César Monge Diaz, Lorena Moreno Mundo,

Elvia Angélica Contreras

Hospital Regional «Lic. Adolfo Lopez Mateos», CDMX, ISSSTE.

Introduccion: la enfermedad de Behcet es una vasculitis sistémica no
asociada a ANCA, que presenta Ulceras orales y genitales recurren-
tes, con manifestaciones sistémicas. Su prevalencia varia, con hasta
420 casos por 100,000 habitantes en Turquia y 0.64 por 100,000 en
Estados Unidos. No hay datos en México. Es un reto diagndstico por
la variabilidad y asincronia de los sintomas, y su rareza en menores
de 16 afos (4-16% de casos), dificultando el diagndstico temprano.
Caso clinico: un paciente masculino de 15 afios con rinoconjuntivitis
alérgica presentd tres episodios de ulceracion oral en el ultimo afio,
dos con sobreinfeccion fungica, la dltima requirié hospitalizacion por
intolerancia oral y ulceracion escrotal de remision espontanea. La
madre report6 incontinencia urinaria desde los 3 afios y sintomas
oculares persistentes (hiperemia conjuntival, ardor, prurito) a pesar
del tratamiento. La exploracion mostro hiperemia conjuntival, ulce-
ras aftosas orales dolorosas y lesiones acneiformes faciales. Los
estudios de laboratorio fueron mayormente normales, salvo una
leve disminucién de IgA y elevacion de VSG. La endoscopia reveld
bulboduodenitis leve sin dafio vascular y la resonancia magnética
no mostré sacroilitis. Dermatologia identificé quistes de milia y
nevos faciales; oftalmologia diagnosticd uveitis anterior, iniciando
tratamiento. Segun los criterios internacionales de 2014 y criterios
pediatricos de 2016 para la enfermedad de Behcet, el paciente
cumplia tres y cuatro criterios respectivamente. Fue diagnosticado
con esta patologia, comenzando tratamiento inmunosupresor con
azatioprina, mejorando los sintomas oculares y remitiendo las ulce-
ras aftosas. Discusion y conclusion: la enfermedad de Behcet es
una vasculitis sistémica rara, mas comun fuera de Norteamérica. En
nifos, su presentacion difiere en frecuencia, severidad y pronéstico
comparado con adultos. Identificarla en nifios es dificil por sintomas
clinicos incompletos, lo cual retrasa el diagndstico. Se necesita mas
investigacion para mejorar las recomendaciones diagnosticas, de
tratamiento y prondstico en pacientes pediatricos.

C-2412. Desensibilizacién exitosa a ertapenem en gemelas
siamesas: un caso clinico de manejo terapéutico Unico
Hefzi Aranza Jiménez Luna, Claudia Anai Estavillo Gomez,

Natalhie Acufia Ortega, Sandra Nora Gonzélez Diaz

Hospital Universitario «Dr. José Eleuterio

Gonzalez», Monterrey, Nuevo Ledn.
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Introduccion: la incidencia de reaccion de hipersensibilidad (RHS)
a carbapenémicos es de 0.3% siendo la erupcion cutanea, el prurito
y la urticaria las manifestaciones clinicas mas comunes. Presenta-
mos el caso de gemelas siamesas (con una incidencia de natalidad
de 1:100,000) con RHS a ertapenem en quienes la singularidad de
compartir un sistema vascular fue un desafio farmacéutico para lograr
la desensibilizacion de forma exitosa. Caso clinico: E y M siamesas
onfalo-isquiépagas de 14 afios (no separadas al nacer) ingresaron
al hospital para amputacion de una cuarta extremidad. Durante su
estancia, desarrollaron infeccién en herida quirdrgica requiriendo de
ertapenem. Alos cinco minutos de iniciar la infusion, presentaron Rash
maculopapular, pruriginoso en cara y torso anterior, se suspende y
se administra antihistaminico y esteroide IV. Al dia siguiente, se ad-
ministra por segunda ocasién ertapenem, con previa premedicacion
presentando nuevamente las lesiones. Se categoriza como una RHS
tipo 1, se difiere prueba cutanea por la ingesta reciente de antihista-
minico y se considera prueba de reto positiva por la reproducibilidad
en la sintomatologia. Se realiza protocolo de desensibilizacion de
12 pasos de forma exitosa, logrando administrar sin complicaciones
ertapenem. Discusion: E y M presentan circulaciones relativamente
separadas y el grado de circulacién cruzada puede afectar el volumen
de distribucion y la excrecién de los medicamentos. Basandonos en
esto, realizamos un protocolo de desensibilizacion de 12 pasos para
dosificar el ertapenem segun el peso combinado de las gemelas.
Conclusién: la literatura disponible sobre los cambios farmacociné-
ticos en gemelos siameses es limitada y la dosificacion de medica-
mentos se ha ajustado principalmente segun la respuesta clinica. Se
necesita mas investigacion para comprender mejor la farmacocinética
en este grupo Unico de pacientes.

C-2413. Rabdomiosarcoma nasofaringeo como
diagnostico diferencial de rinosinusitis crénica

en paciente pediatrico: reporte de caso

Maria Rosina Lopez Forte, Blanca Estela del Rio Navarro,

Victor Gonzélez Uribe

Hospital Infantil de México «Federico Gémez», Ciudad de México.

Introduccion: el cancer de cabeza y cuello en la edad pediatrica es
poco frecuente y comprende 3-4% de los tumores malignos en esta
poblacion. El carcinoma nasofaringeo constituye menos de 1% de
los tumores malignos de la nasofaringe en nifios, correspondiendo la
mayoria a rabdomiosarcomas y linfomas. Estos tumores pueden ser
asintomaticos durante meses o manifestarse con signos y sintomas
similares a los de las enfermedades benignas comunes y, en con-
secuencia, retrasar el diagnéstico. Caso clinico: paciente femenina
de 6 afos con historia de cuadro clinico crénico de obstruccién na-
sal, rinorrea y epistaxis. Recibié multiples manejos por rinosinusitis
crénica sin presentar mejoria. Por medio de estudios de imagen
(TAC y RNM) se evidencia tumor sélido rinofaringeo sugestivo de
malignidad. Se establece el diagnostico por anatomia patoldgica de
rabdomiosarcoma alveolar de nasofaringe. Discusién: los rabdo-
miosarcomas nasofaringeos en la edad pediatrica generalmente se
presentan con signos y sintomas variados, tales como obstruccién
nasal, rinorrea unilateral, dolor, epistaxis, entumecimiento del area
afectada, entre otros. Esta presentacién puede dar lugar a una larga
lista de diagndsticos diferenciales. Por lo tanto, el estudio de imagen
oportuno es una herramienta importante y util en el abordaje de estos
pacientes, especialmente en los pacientes con presentacion clinica
poco frecuente. El prondstico de los pacientes con diagnéstico de
rabdomiosarcoma nasofaringeo ha experimentado una gran mejoria
en las ultimas décadas, tanto en Europa, como en Estados Unidos,
sin embargo, en paises latinoamericanos aun hay un retraso en
el diagndstico, lo que influye en el prondstico de estos pacientes.
Conclusién: al ser el rabdomiosarcoma nasofaringeo una entidad
infrecuente en pediatria, usualmente el diagnostico es tardio, sin em-

bargo, los avances en el manejo multidisciplinario en estos pacientes
han mejorado las tasas de supervivencia.

C-2414. Sindrome de POEMS en edad
pediatrica. Reporte de un caso

Magda Delgado Landa, Hiromi Onuma Zamayoa,
Selma C Scheffler Mendoza, Francisco Rivas Larrauri,
Ana Rodriguez Lozano, Eduardo Lépez Corella,
Marco A Yamazaki Nakashimada

Instituto Nacional de Pediatria, Ciudad de México.

El sindrome POEMS (polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia,
trastorno monoclonal de células plasmaticas, cambios cutaneos) es
poco comun, su prevalencia es de 0.3 casos por cada 100,000 adultos;
la edad media al diagnoéstico es de 51 afios. En pacientes pediatricos
se encuentra solo un reporte de caso diagnosticado a los 17 afos.
Presentamos el primer caso reportado en edad escolar. Masculino
de 6 afios que acude por dificultad para deambular, disminucién de
la fuerza en miembros pélvicos y dolor; destaca trombocitosis (829
x 103/mm?®) en los estudios de laboratorio. Se documentd neuro-
patia desmielinizante en nervios tibiales y peroneos, se integro el
diagnostico de sindrome de Guillain-Barré, iniciando tratamiento
con gammaglobulina (2 g/kg). La evolucién clinica no fue favorable,
llevandolo a imposibilidad para deambular. Posteriormente acude
con adenopatias cervicales de 2 cm de dos meses de evolucion, se
realiza biopsia de ganglio cervical con hallazgo de enfermedad de
Castleman con variedad hialina. Se integra sindrome de POEMS por
la polirradiculopatia; como criterio mayor la enfermedad de Castleman
y menores: hepatomegalia, linfadenopatia, cambios cutaneos (hiper-
pigmentacion, hipertricosis, leuconiquia), papiledema y trombocitosis.
Se inicié tratamiento con micofenolato de mofetilo, dexametasona
y talidomida, no se obtuvo una respuesta completa, por lo que se
afiade ciclofosfamida (dosis acumulada 4.4 g) con lo que se observo
una clara mejoria clinica, logrando la deambulacion y suspension del
uso de corticoesteroides (tras 3 afios y medio). Por definicion, todos
los pacientes con sindrome de POEMS tienen neuropatia periférica
y un trastorno monoclonal de células plasmaticas; sin embargo, se
han reportado algunas variantes de POEMS sin evidencia de gam-
mapatia monoclonal, incluso se ha visto que éstas tienen potencial
de progresar hacia el prototipo; lo que complica mas el diagnéstico.
Este caso es excepcional, por su presentacion en edad pediatrica y
su respuesta espectacular al uso de ciclofosfamida.

C-2415. Anafilaxia inducida por ambroxol. Reporte de caso
Marcela Idalhi Villalobos Ordaz, Martha Patricia Estrella Sauceda,
Natalhie Acufia Ortega, Sandra Nora Gonzélez Diaz,

Cindy Elizabeth De Lira Quezada

Hospital Universitario «Dr. José Eleuterio

Gonzalez», Monterrey Nuevo Leon

Introduccién: el ambroxol es un agente mucolitico de venta libre
ampliamente utilizado en el tratamiento de enfermedades respirato-
rias. Pertenece al grupo de los mucoliticos, de los cuales existe una
incidencia de reacciones de hipersensibilidad (RHS) de 0.2%; sélo
se ha reportado un caso de RHS grave con la ingesta de ambroxol.
Caso clinico: masculino de 13 afios con historial de urticaria y an-
gioedema facial tras consumo de ambroxol, acude al servicio donde
se realizan pruebas cutaneas las cuales se reportan negativas. Se
realiza prueba de exposicion controlada (PEC) y a los 30 minutos el
paciente presenta rinorrea, estornudos, prurito ocular y nasal. Se da
antihistaminico oral y a los 15 minutos presenta disnea, sibilancias,
angioedema bipalpebral, urticaria generalizada, desaturacién e hi-
pertension. Se administra adrenalina intramuscular, mejorando los
sintomas cutaneos, sin embargo, persisten los sintomas respiratorios
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y cardiovasculares por lo que se administra una segunda dosis de
adrenalina, encontrando resolucion del cuadro. Discusién: existen
pocos reportes de RHS al ambroxol. Los sintomas mas comiunmente
reportados incluyen afectacién del tracto gastrointestinal, piel y tejido
subcutaneo e incluso reacciones cutaneas adversas graves (SCARs).
En este caso se reafirma la utilidad de la PEC que confirmé el diag-
noéstico de alergia al ambroxol. Conclusion: es importante conocer
los riesgos individuales de un paciente frente a ciertos medicamen-
tos para personalizar las opciones terapéuticas y evitar reacciones
alérgicas graves, ademas de promover la investigacion en seguridad
farmacoloégica, mejorar las pruebas de alergia y el disefio de nuevos
medicamentos con mejores perfiles de seguridad.

C-2416. Evolucidn clinica de pacientes pediatricos
con dermatitis atépica grave tratada con baricitinib
Alejandra Anahy Chavez Avila, Angélica Contreras,

Maria Guadalupe Segoviano Gonzalez, Kevin Uriel Zetina Pérez
Hospital Regional «Lic. Adolfo Lopez Mateos», CDMX, ISSSTE.

Introduccién: la dermatitis atépica (DA) es una enfermedad in-
flamatoria cronica, el tratamiento se basa en reducir los sintomas
y prevenir las exacerbaciones con el uso de emolientes, antiin-
flamatorios tépicos y dependiendo de la gravedad, en ocasiones
se ameritan tratamientos sistémicos. A continuacion, exponemos
la evolucion clinica de tres pacientes con DA grave que no pre-
sentaron mejoria clinica con el uso de anticuerpos monoclonales,
medido con puntuacién conjunta de dermatitis atopica (SCORAD).
Casos clinicos: Caso 1. Masculino de 15 afios con SCORAD 89,
inici6 manejo con omalizumab por tres meses, con SCORAD final
39, se decide cambio a baricitinib por 1 afio seis meses, persistiendo
con SCORAD 34.6, por lo que se cambia manejo a dupilumab y a un
mes de uso se obtuvo una mejoria de SCORAD 23. Caso 2. Feme-
nino de 16 afios con SCORAD 59.9, inicié manejo con omalizumab
por 4 afios 10 meses, con SCORAD final 51.5, se decide cambio a
baricitinib por seis meses con SCORAD 31.6, por lo que se cambia
manejo a dupilumab y a un mes de uso se observo una mejoria de
SCORAD a 17. Caso 3. Femenino de 16 afios, inici6 manejo con
omalizumab por un afio y siete meses con mejoria, posteriormente
presenta recaida con SCORAD 46.5 y se inicia baricitinib por un
afio dos meses con 35.9, por lo que se cambia manejo a dupilumab
y a un mes de uso, se puede ver una mejoria de SCORAD 11.5.
Discusion: con base en nuestra experiencia en DA grave tratada
con baricitinib no observamos una respuesta clinica significativa, las
pautas actuales recomiendan el uso de anticuerpos monoclonales
anti IL-4 como tratamiento de primera linea, sin embargo, al ser un
medicamento de dificil acceso su inicio es retrasado. Conclusién:
baricitinib demostré menor eficacia para reducir la gravedad de la
DA en el seguimiento clinico con SCORAD, en comparaciéon con
tratamientos biolégicos.

C-2417. Asma grave como debut de granulomatosis
eosinofilica con poliangeitis en paciente pediatrico
Veronica Marfa Bazan Onieva, Victor Gonzalez Uribe,

Blanca Estela Del Rio Navarro

Hospital Infantil de México «Federico Gomez», Ciudad de México.

La granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (EGPA) es la vas-
culitis asociada a anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCA)
menos frecuente en la poblacion pediatrica; predomina en el sexo
femenino. La EGPA tipicamente se presenta con un curso prodrémi-
co prolongado de asma y rinitis alérgica o poliposis nasal; seguido
de hipereosinofilia en sangre periférica con infiltrados pulmonares y
acumulacion de eosindfilos extravasculares que culminan finalmente
en vasculitis sistémica. El diagnéstico es clinico, complementado

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 33-53

con los ANCA séricos. Caso clinico: femenina de 9 afios, clasificada
con asma grave por descontrol de sintomas al descender a dosis
medias de corticoesteroides inhalados (CSI), de un afio de evolucién.
Con antecedentes de cirugia funcional de senos paranasales por
poliposis maxilar derecha; eosinofilia periférica (860/mm?) e inmu-
noterapia alérgeno-especifica por rinitis alérgica y asma. Se inicia
tratamiento con dupilumab por marcadores de T2 (IgE 1,220 Ul/mL,
sensibilizacion a aeroalérgenos, eosinofilia) por diagnéstico de asma
grave y poliposis sinusal. Se completa abordaje de asma grave con
tomografia de térax y se evidencian granulomas calcificados pulmo-
nares bilaterales; se solicita valoracion por reumatologia por criterios
clinicos compatibles con EGPA,; se solicitan ANCA, los cuales fueron
negativos. La paciente se encuentra con sintomas controlados de
asma, tras cuatro meses de inicio de dupilumab, sin otro signo de
actividad de enfermedad. Discusion: el dupilumab esta aprobado
para el tratamiento del asma severo asociado con eosinofilia y/o
FeNo > 20 ppb, y para rinosinusitis cronica con poliposis; tras el inicio
del dupilumab si se puede cursar con aumento d eosinofilia; existen
estudios que lo consideran como terapia alternativa en una EGPA
refractaria. La paciente se encuentra en remisién clinica desde el
cuarto mes, con eosindfilos de 600/mm?. Conclusion: la poliposis
nasal en un paciente pediatrico no es frecuente y cuando se asocia
a asma de dificil control o enfermedades alérgicas, se deberian
plantear diagndsticos diferenciales para asi poder integrarlos como
una entidad Unica.

C-2418. Deficiencia combinada de C2y C4 en

un paciente sin evidencia de autoinmunidad

Leonardo de JesUs de la Pefia Hernandez,

Gandhi Fernando Pavon Romero, Fernando Ramirez Jiménez,
Luis M Teran Juarez

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias

«Ismael Cosio Villegas», Ciudad de México.

Introduccion: la deficiencia hereditaria de C2 del complemento (C2D)
es una enfermedad rara, con prevalencia de 1 en 20,000 pacientes.
Habitualmente se asocia con enfermedades autoinmunes e infec-
ciones recurrentes por Streptococcus pneumoniae y Haemophilus
influenzae. Caso clinico: masculino de 6 afos, con antecedente de
neumonia a los 13 dias y a los 2 afios, esta ultima complicada con
empiema, neumotdrax a tension y choque séptico por Pseudomo-
nas aeruginosa, tratado con meropenem; ameritd decorticacién y
lobectomia. Durante su hospitalizacion se realizé determinacion de
inmunoglobulinas, subpoblacion linfocitaria de células T CD3, CD4 y
CD8 normales, complemento C3 normal y C4 bajo para la edad 7.68
mg/dL (81-170 nL), CPK y PFH normales, ANA y ANCA negativos.
Posteriormente, se solicité una segunda determinacién de C4 5.0 mg/
dLy CH50 40.44 u/mL (77-191 nL). Asimismo, se complemento eva-
luacién con niveles de C2 < 1.3 mg/dL en dos ocasiones, motivo por
el cual se integré deficiencia de C2 y C4; por lo que recibié profilaxis
con azitromicina, sin presentar hasta ahora otra infeccion grave ni evi-
dencia de autoinmunidad. Discusion: a reserva de la secuenciacion
genética, el paciente presenta deficiencia de C2 y C4, entidad que
induce a un riesgo alto de presentar infecciones recurrentes; sin em-
bargo, es probable que la no afeccion de la via de las lectinas pueda
explicar la ausencia de nuevas infecciones al opsonizar eficazmente
S. pneumoniae de manera dependiente a MASP-2, conservando una
funcion residual para escindir C3 y asi continuar con la integracién
del complejo de ataque a membrana. Conclusion: los pacientes
con deficiencia de complemento pueden desarrollar enfermedades
autoinmunes e infecciones recurrentes. Por lo que la instauracion de
medidas preventivas especificas, como vacunacién contra bacterias
capsuladas y profilaxis bacteriana, debe aplicarse de inmediato con
el propdsito de mantener un estado funcional del paciente y evitar
complicaciones.
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C-2419. ¢Anafilaxia bifasica, tardia o

ambas? Reporte de un caso

Ariadna Palafox Olvera, Carol Vivian Moncayo Coello,

Jaime Mellado Abrego, César Daniel Alonso Bello, Leticia Hernandez Nieto,
Gloria Castillo Narvaez, Elida Berenice Rios Nifiez, David Rico Rojas,
Edgardo Adrian Puerto Diaz

Hospital Juarez de México, Ciudad de México.

La anafilaxia es una reaccion alérgica grave de instauracion rapida
y potencialmente mortal, con afectacién sistémica. Definimos como
anafilaxia bifasica a aquella reaccion recurrente o aparicion de nuevos
sintomas tras la presentacion inicial, la cual puede ocurrir entre 1 a 72
horas de haber iniciado; y anafilaxia tardia, a aquella que se presenta
de 4 a 8 horas después de la exposicion. Se trata de masculino de 11
afios, previamente sano. Inicié padecimiento, tras ingerir chocolate,
con urticaria generalizada, dolor abdominal y evacuaciones diarreicas.
Acudio a centro hospitalario donde recibié tratamiento con esteroide y
fue egresado a domicilio con antihistaminico. Presenté mejoria parcial
al resolverse sintomatologia digestiva, persistiendo con urticaria; sin
embargo, 72 horas después, presentd recurrencia de dolor abdominal,
nausea, vomito y evacuaciones diarreicas. Por lo que, acude a nuestra
institucion donde se evidencié dificultad respiratoria, desaturacion y
angioedema. Se inicié apoyo con oxigeno suplementario, se administrd
antihistaminico y esteroide via intravenosa. Doce horas posteriores a
su ingreso present6 disminucion de cifras de tension arterial, se integréd
diagnéstico de choque anafilactico y recibié terapia con adrenalina in-
tramuscular. Requirié una segunda dosis de adrenalina al no presentar
mejoria del estado de perfusion y de la tensién arterial, tras la cual,
remite sintomatologia de choque, persistiendo con urticaria. Continué
manejo con antihistaminicos y esteroide. Se mantuvo hospitalizado
10 dias, observando remisién completa de sintomas. Egreso a su
domicilio con manejo antihistaminico y seguimiento por el servicio de
alergologia. Se presenta caso de anafilaxia grave que llegé a choque
anafilactico. Este paciente cumple la definicién de anafilaxia bifasica
al presentar sintomas inmediatamente posteriores a la exposicion, los
cuales, se mantuvieron por mas de 72 horas. El cuadro clinico pudo
verse modificado al estar bajo tratamiento con esteroide y antihistami-
nicos por lo que no se puede descartar una anafilaxia tardia o incluso
una combinacion de ambas entidades.

C-2420. Primer caso de infeccion por
Mycobacterium chimaera en un paciente con
enfermedad granulomatosa crénica

Uriel Francisco Pérez Blanco, Nancy Aguilar Gomez,
Patricia Saltigeral Simental,

Sara Espinosa Padilla, Lizbeth Blancas Galicia
Instituto Nacional de Pediatria, Ciudad de México.

Introduccion: la enfermedad granulomatosa crénica (EGC) es un
error innato de la inmunidad por defecto de fagocitosis. Las infeccio-
nes micobacterianas en la EGC suelen observarse en infeccion por
el bacilo Calmette-Guérin (BCG) o zonas endémicas de tuberculosis.
Las infecciones por micobacterias no tuberculosas (MNT) son raras en
la EGC. Describimos el primer caso de infeccion por Mycobacterium
chimaera en una paciente con EGC autosémica recesiva (AR) causa-
da por una variante patogénica en CYBA. Caso clinico: femenino de
15 afios, hija de padres consanguineos. Se aplico BCG al nacimiento
sin reacciones adversas. A los 5 afios presenté linfadenitis cervical
con reporte histopatolégico de inflamacién granulomatosa cronica,
necrosis caseosa con Ziehl-Neelsen positivo y prueba positiva de
tuberculina. Alos 9 afios cursé con neumonia por Aspergillus spp que
se traté y resolvié con voriconazol. Por secuenciacion de Sanger se
reveld una variante patogénica en CYBA (c.4_24del). Alos 16 afios,
presenté neumonia, falla hepatica aguda, coagulacion intravascular

diseminada y sindrome hemofagocitico. Se realizé lavado broncoal-
veolar (LBA) que reveld Aspergillus niger junto con baciloscopia de
esputo (Ziehl-Neelsen positiva y PCR negativa), indicando la presen-
cia de una infeccién por MNT. Se aislé Mycobacterium chimaera por
cultivo de LBA. Finalmente, no respondio al tratamiento y fallecié por
hemorragia pulmonar. Discusion y conclusion: actualmente, se han
descrito 11 pacientes con EGC e infecciones por MNT a nivel mundial.
Incluyendo el presente caso, solo se han identificado cuatro genes
CYBB y dos genes CYBA en pacientes con EGC con infecciones por
MNT. Por lo tanto, los pacientes con EGC-LX y AR son susceptibles
a MNT. Este caso ilustra la necesidad de implementar métodos que
detecten micobacterias no tuberculosas como cultivo o PCR.

C-2421. Reporte de un caso de microangiopatia
trombotica en paciente de 13 afios

Esmeralda Nancy Jiménez Polvo, Fernando Javier Sandoval Silva
Hospital Infantil de Tlaxcala, Tlaxcala.

Introduccion: la microangiopatia tromboética (MAT) es un sindrome
en el que hay formacién de microtrombos en la circulacion, que
llevan a anemia hemolitica microangiopatica y trombocitopenia con
insuficiencia multiorganica, debido a isquemia de los tejidos. Genera
gran morbilidad y mortalidad y puede tener diferentes causas ya sean
hereditarias o adquiridas. Presentamos un caso raro de causa adqui-
rida con anticuerpos anti-ADAMTS13. Caso clinico: femenino de 12
afos de edad que inicié con odinofagia, cefalea intensa, tos, vomito
y astenia; se manejé como gastroenteritis infecciosa sin mejoria, a
los dos dias se agregaron crisis convulsivas y deterioro neurolégico
por lo cual acudié a urgencias de hospital pediatrico donde se inicié
fase Ill de ventilacion y manejo de soporte. En estudios de evaluacién
inicial se reporté trombocitopenia y en estudio de imagen trombosis
de seno venoso cerebral. Se solicité valoracién por inmunologia
quien solicitd estudios complementarios de autoanticuerpos para
descartar lupus eritematoso sistémico, sindrome antifosfolipido y
microangiopatia trombética. Se inici6 manejo con gammaglobulina
humana intravenosa a 2 g/kg. Se descartaron los dos primeros por
anticuerpos negativos; sin embargo, dio positivo para anticuerpos
anti-ADAMTS13 con lo cual se confirmé diagndstico de MAT. Se inicié
manejo con pulsos de metilprednisolona y posteriormente prednisona
a 1 mg/kg/dia, anticoagulacién e hidroxicloroquina con adecuada
evolucién, actualmente con descenso de esteroide y en control de
autoanticuerpos con reporte negativo. Discusion: el diagnéstico y
tratamiento de las MAT ha cambiado en los ultimos afios, el mayor
conocimiento de la fisiopatologia ha logrado pasar de un diagnéstico
sindromatico y tratamiento igual en todos los casos a buscar un diag-
néstico etioldgico y tratamiento especifico de la etiologia. Conclusion:
hacer un diagndstico oportuno permite lograr un tratamiento oportuno
para disminuir morbilidad y mortalidad de los pacientes con MAT.

C-2422. Reporte de un caso con sindrome hiper IgE
autosémico dominante en hospital de tercer nivel
Fernando Javier Sandoval Silva, Esmeralda Nancy Jiménez Polvo
Hospital Infantil de Tlaxcala. Tlaxcala.

Introduccién: el sindrome hiper IgE autosémico dominante es un raro
error innato de la inmunidad que se caracteriza por niveles elevados
de IgE, eosinofilia, dermatitis atopica, infecciones recurrentes de piel y
pulmon, alteraciones dentales, esqueléticas y del tejido conjuntivo. Di-
chos pacientes presentan susceptibilidad a infecciones por S. aureus
y C. albicans. Caso clinico: femenino de 15 afios con antecedente
de seis neumonias y neumopatia crénica manejada por neumologia,
con sospecha de fibrosis pulmonar. Dentro de los antecedentes habia
presentado eccema en la infancia. Se solicité valoracién por genética
por facies caracteristicas, en la exploracion fisica presenté puente
nasal hundido, paladar ojival, hiperlaxitud, escoliosis y retencién
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de dientes primarios. En los estudios de laboratorio se reportaron
eosinofilia de 9,000 e inmunoglobulina E de 1,232 y bronquiectasias
en tomografia pulmonar. De acuerdo a la escala de Grimbacher
cumplia 57 puntos. Se inici6 manejo con profilaxis antimicrobiana
con trimetoprima/sulfametoxazol e itraconazol y gammaglobulina
humana intravenosa por bronquiectasias y neumonias recurrentes,
con lo cual, la paciente ha permanecido libre de neumonias en los
Ultimos dos afios. Discusion: en nuestro caso clinico aunque no
contamos aun con diagndstico genético es importante ayudarnos de
las manifestaciones clinicas y estudios de laboratorio como en éste
caso, en donde el diagnostico se bas6 de acuerdo a los criterios del
Grimbacher, donde se establece un diagndstico altamente probable
si se retinen mas de 40 puntos. Conclusion: es importante hacer un
diagnostico temprano y ofrecer el tratamiento oportuno para lograr
mejorar la calidad de vida y prevenir complicaciones. En nuestro
caso aunque el diagnéstico fue tardio, ya que la paciente habia pre-
sentado multiples neumonias ya con presencia de bronquiectasias,
actualmente ha mejorado su calidad de vida.

C-2423. Trasplante exitoso en un paciente con disqueratosis
congénita, una rara inmunodeficiencia primaria

Regina Luna Pacheco, Maria Guadalupe Gonzalez Villarreal,

Maria Fernanda Landa Pérez, Yuridia Salazar Gélvez,

Saul O Lugo Reyes, Aidé Tamara Staines Boone

Hospital de Especialidades UMAE No. 25 IMSS, Monterrey, Nuevo Leon.

La disqueratosis congénita es un sindrome de insuficiencia de la mé-
dula 6sea causada por variantes monoalélicas o bialélicas en genes
implicados en la reparacion del ADN. Se presenta con pigmentacion
anormal de la piel, leucoplasia oral, distrofia ungueal e insuficiencia
progresiva de la médula 6sea. Los telémeros son secuencias de ADN
ubicadas en el extremo de los cromosomas, necesarias para la division
celular. Las telomerasas son polimerasas inversas que restauran los
telémeros después de la division celular. Caso clinico: varén de 4 afios,
de familia no consanguinea del norte de México, con cabello plateado
y retraso del crecimiento. Un hermano muri6 a los 2.5 afios de anemia
aplasica, retraso del desarrollo y microcefalia. El paciente toleré la
vacuna BCG al nacer, el mufién umbilical se desprendié a los 28 dias
y poco después comenzé con dificultad para alimentarse. Al examen
fisico palidez, lesiones blanquecinas orales, onicodistrofia, cabello
cenizo y retraso del desarrollo. Recuentos sanguineos neutropenia y
linfopenia. Frotis de sangre periférica identificd neutréfilos con «granulos
finos». El aspirado de médula 6sea encontré hipercelularidad y granu-
locitos con granulos gruesos. El analisis de secuenciacion del exoma
completo identificé un genotipo heterocigoto compuesto de variantes
extremadamente raras en los exones 12 y 13 de TERT. El paciente
se sometio a un trasplante de células madre hematopoyéticas de un
donante parental, con reconstitucién inmunoldgica exitosa. Discusion:
la deficiencia de TERT es una enfermedad autosémica recesiva rara
caracterizada por telémeros cortos, disqueratosis congénita y un mayor
riesgo de cancer. La mayoria de los pacientes son heterocigotos com-
puestos para variantes de TERT. Nuestro paciente present un fenotipo
clinico inusual con hipopigmentacion y desregulacion inmunoldgica.
La presencia de cabello cenizo y retraso del crecimiento, junto con
antecedentes familiares alert6 sobre la posibilidad de una enfermedad
genética. La secuenciacion del exoma completo identificd variantes
bialélicas raras en TERT.

C-2424. Desensibilizacion a L-asparaginasa en
paciente pediatrico: un reto para el alergélogo

Diana Estefania Cadenas Garcia,

Rosalaura Virginia Villarreal Gonzalez, Oscar Vidal Gutiérrez
Servicio de Oncologia, Centro Universitario Contra el Cancer,
Hospital Universitario «Dr. José Eleuterio Gonzalez», Universidad
Auténoma de Nuevo Ledn. Monterrey, Nuevo Ledn.
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Introduccion: la leucemia linfoblastica aguda es una de las neo-
plasias mas prevalentes en la infancia. Usar L-asparaginasa para
su tratamiento, provoca frecuentes reacciones de hipersensibilidad
durante su aplicacién, como eritema localizado, urticaria y anafilaxia
sistémica. La incidencia de estas reacciones varia entre 6 y 43%,
aumentando después de la cuarta dosis. Esto sugiere la produccion
de anticuerpos contra la asparaginasa, dado que es una proteina
inmunogénica, podria comprometer la continuidad del tratamiento.
Caso clinico: masculino de 9 afios con antecedentes de leucemia
linfoblastica aguda y reaccion local en el sitio de aplicacion intramus-
cular de L-asparaginasa (edema y eritema). Posteriormente desarrolla
anafilaxia, al presentar sensaciéon de ahogamiento, angioedema
labial, urticaria, rash generalizado, dolor abdominal y nduseas; por
lo cual se administra adrenalina 0.5 mg IM DU, solucion fisioldgica
0.9% 250 mL en bolo, con adecuada remisiéon de sintomas. Siendo
el farmaco de primera eleccion en este paciente, se realiza protocolo
de desensibilizacion a L-asparaginasa 5,835 Ul intravenosa en 3 bol-
sas-12 pasos durante 5.67 horas, con premedicacion de avapena 10
mg |V y paracetamol 400 mg |V, administrado de manera exitosa. Se
llevaron a cabo dos protocolos de desensibilizacion consecutivos sin
reaccion de hipersensibilidad. Discusion: actualmente en la literatura
hay escasos reportes de casos sobre protocolos de desensibilizacion
a L-asparaginasa, aunque se menciona con frecuencia la alta preva-
lencia de reacciones de hipersensibilidad y el cambio de tratamiento
debido a este factor. La disponibilidad de estos enfoques terapéuticos
es fundamental para abordar las complicaciones asociadas a las re-
acciones de hipersensibilidad, asegurando asi una atencion médica
6ptima y un mejor resultado clinico. Conclusion: los protocolos de
desensibilizacion empleados han demostrado ser efectivos y segu-
ros. Estos procedimientos permiten que los pacientes continien con
las terapias de primera linea para su enfermedad, lo que mejora su
calidad de vida y el prondstico.

C-2425. Exantema maculopapular a vancomicina: protocolo
de desensibilizacién en reaccion de hipersensibilidad tipo IV
Diana Estefania Cadenas Garcia, Rosalaura Virginia Villarreal Gonzalez,
Linda Lizbeth Correa Alcazar, Oscar Vidal Gutiérrez

Servicio de Oncologia, Centro Universitario Contra el Cancer,

Hospital Universitario «Dr. José Eleuterio Gonzalez», Universidad
Auténoma de Nuevo Ledn. Monterrey, Nuevo Leon.

Introduccion: las reacciones adversas cutaneas graves por hiper-
sensibilidad a farmacos son poco frecuentes en la infancia, siendo
los antibidticos los mas comunmente implicados. Los glucopéptidos
se asocian con 12.9% de los casos de SCAR. Se han documentado
reacciones de hipersensibilidad retardada tras la administracion de
vancomicina, estas ocurren entre 48 y 96 horas después en pacientes
previamente sensibilizados, o hasta 14 dias después en no sensibili-
zados, siendo el fenotipo de manifestacion de hipersensibilidad tipo
IV el mas frecuentemente asociado a medicamentos el exantema
maculopapular. Caso clinico: masculino de 11 afios con antecedente
de leucemia mieloide aguda M2, bajo tratamiento quimioterapéutico
con citarabina, daunorrubicina, etopdsido, venetoclax y azacitidina.
Inicia su padecimiento tres dias posteriores a la administracion de
vancomicina al presentar exantema de caracteristicas maculopapu-
lares en tronco y en extremidades, sin involucro sistémico a otros
érganos. Siendo el farmaco de primera eleccion en este paciente, se
decide realizar protocolo de desensibilizacién a vancomicina 500 mg
intravenosa en 3 bolsas-12 pasos durante 5.67 horas, con premedi-
cacion de dexametasona 6 mg IV y clorfeniramina 6 mg IV de manera
exitosa sin reacciones de hipersensibilidad. Discusion: la literatura
documenta limitados casos similares asociados a la vancomicina, lo
cual resalta la relevancia del tratamiento de las reacciones de hiper-
sensibilidad mediante protocolos de desensibilizacion en pacientes
sin alternativas terapéuticas. La desensibilizacion ha demostrado su
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seguridad y efectividad, permitiendo la continuidad de farmacos que
podrian desencadenar efectos nocivos o fatales para el paciente.
Conclusion: el caso destaca la importancia de este tratamiento como
primera opcion terapéutica para mejorar los desenlaces clinicos, la
supervivencia y la calidad de vida de los pacientes. Se necesitan
mas investigaciones y documentacion en la literatura médica para
respaldar y mejorar la practica clinica en este campo.

C-2426. Neutropenia ciclicay uso de vacuna bacteriana
Elida Berenice Rios Nufiez, David Rico Rojas, Gloria Castillo Narvaez,
Jaime Mellado Abrego, Leticia Heréandez Nieto,

César Daniel Alonso Bello, Ariadna Palafox Olvera,

Edgardo Adrian Puerto Diaz, Carol Vivian Moncayo Coello

Hospital Juarez de México, Ciudad de México.

Introduccion: la neutropenia ciclica se caracteriza por presentar
fluctuaciones en el conteo total de neutréfilos, induciendo manifes-
taciones infecciosas en diferentes localizaciones, dependiendo del
numero total de neutréfilos que se tengan sera la gravedad de la
enfermedad. Caso clinico: femenina de 10 afios, sin antecedentes
heredofamiliares de importancia, requiri6 de dos hospitalizaciones
previas por bicitopenia y sindrome febril, sin evidencia de una in-
feccion agregada, a los 8 afios presentd una neumonia adquirida
en la comunidad con necesidad de hospitalizaciéon por cinco dias,
egresando con neutropenia en protocolo de estudio. En el ultimo afio
ha presentado cinco cuadros de infecciones virales, con resoluciéon
de los mismos sin complicaciones, se diagnostico rinitis alérgica y
se inicid tratamiento con inmunoterapia mas antigenos bacterianos
con posterior resolucion de la neutropenia. Discusién: la neutropenia
ciclica se caracteriza por episodios de neutropenia intensa que se
repiten cada tres semanas y permanecen constantes. Se considera
un proceso benigno, pero en algunos pacientes adquieren infecciones
importantes que ponen en riesgo su vida. El extracto de lisados bac-
terianos tienen propiedades inmunoreguladoras, a base de linfocitos
T especificos, citocinas, TGF-p, IL10 y factores de crecimiento, por lo
que favoreceria el aumento de neutréfilos y disminuiria los cuadros
infecciosos. Conclusion: este es un caso de neutropenia ciclica con
multiples procesos febriles e infecciosos, se hizo uso de inmunoterapia
a base de lisados bacterianos, con la cual la paciente presentd mejoria
en los niveles de neutrofilos. El tratamiento es multidisciplinario con
el fin de prevenir episodios infecciosos.

C-2427. Vitiligo inducido por inmunoterapia
especifica con alérgenos: analisis de un caso

y su vinculo con la autoinmunidad

Edgardo Adrian Puerto Diaz, Ariadna Palafox Olvera,

Elida Rios Nufiez, David Rico Rojas, Gloria Castillo Narvaez,
Jaime Mellado Abrego, Leticia Hernandez Nigto,

César Daniel Alonso Bello, Carol Vivian Moncayo Coello
Hospital Juarez de México, Ciudad de México.

Introduccién: el vitiligo es un trastorno adquirido de la pigmenta-
cién que se caracteriza por el desarrollo de maculas bien definidas
y despigmentadas en la piel, afecta significativamente la calidad de
vida tanto de nifilos como de adultos. Histéricamente, el vitiligo se ha
asociado con varias enfermedades autoinmunes. La inmunoterapia
especifica con alérgenos (IEA) busca inducir tolerancia a un alérgeno
especifico al suprimir la respuesta de Th2 a los alérgenos, lo que ha
llevado a la preocupacion de que podria mejorar las respuestas de Th1
y el riesgo de una enfermedad autoinmune. Caso clinico: masculino
de 7 afios, sin enfermedades autoinmunes conocidas, antecedente
familiar de vitiligo (abuelo materno), atendido en la Unidad de Alergia e
Inmunologia Clinica de un Hospital de Tercer Nivel desde 2022 por una
enfermedad respiratoria alérgica (rinoconjuntivitis y asma). Pruebas

cutaneas positivas a Dermatophagoides farinae y Dermatophagoides
pteronyssinus; comenzé |EA subcutanea en septiembre de 2023,
con adecuada tolerancia. Tras seis meses de tratamiento continuo
con IEA, el paciente desarroll6 numerosas lesiones hipocromicas en
la region lumbar, siendo diagnosticado con vitiligo por dermatologia
en mayo de 2024. Discusion: la informacion sobre los efectos de la
IEA en la induccién de enfermedades autoinmunes es limitada. En el
vitiligo hay un aumento significativo de la expresion de TNF-a, IFN-y
(citocinas de células Th1) e IL-10, por lo que el vitiligo podria estar
mediado por la respuesta de Th1, la cual tiene un incremento tedrico
con la IEA, sin embargo, el riesgo de enfermedad autoinmune en
pacientes que reciben IEA es muy bajo. Aun asi, es prudente reco-
mendar la interrupcién de la IEA en caso de enfermedad autoinmune
activa. Conclusién: dada la extension y rapida progresion del vitiligo
y siguiendo las recomendaciones nacionales e internacionales sobre
el uso de la IEA en enfermedades autoinmunes con actividad clinica,
se decidio suspender la IEA.

C-2428. De unareaccion alérgica a medicamentos

a un sindrome inflamatorio multisistémico

Elida Berenice Rios NUfiez, David Rico Rojas,

Gloria Castillo Narvaez, Jaime Mellado Abrego, Leticia Hernandez Nieto,
César Daniel Alonso Bello, Ariadna Palafox Olvera,

Edgardo Adrian Puerto Diaz, Carol Vivian Moncayo Coello

Hospital Juarez de México, Ciudad de México.

Introduccién: la pandemia de COVID-19 ha desencadenado mul-
tiples consecuencias, una de ellas es la aparicion de un sindrome
inflamatorio multisistémico en nifios llamado (MIS-C), que se asocia
a un estado proinflamatorio secundario a una infeccion previa por
SARS-CoV-2. Caso clinico: nifio de 8 afios, con cefalea, mareos
y fiebre, sin mejoria a pesar del uso de antibiéticos, se afiaden
lesiones cutaneas en diana, dolor abdominal, nauseas y vomito. Su
evolucioén fue desfavorable entrando en estado de choque, se inicié
soporte vasopresor y se evidencié cardiomegalia y una radiopacidad
homogénea en segmento medio de pulmon derecho, se le realizd
ecocardiograma encontrando una miocarditis, en los estudios para-
clinicos tenia aumento de marcadores proinflamatorios, asi como de
enzimas hepaticas, hipertrigliceridemia, leucocitosis con linfopenia y
alargamiento de los tiempos de coagulacion. Se descartaron multiples
microorganismos causantes de su sintomatologia y se le realizé una
prueba rapida para SARS-CoV-2 resultando negativa, por lo que se
descarté la posibilidad de un MIS-C, el paciente fue mejorando progre-
sivamente a pesar de no tener un diagndstico establecido. Discusion:
el MIS-C, se caracteriza por tener problemas gastrointestinales,
dermatoldgicos o mucocuténeos, disfuncién cardiaca, marcadores
proinflamatorios y choque. El paciente de este caso inicié con fiebre
persistente cuantificada en 39 °C, cumpliendo con el primer criterio,
posteriormente presenté afectacion dermatolégica con presencia de
lesiones en diana y habones, progresando con afectacién a nivel
respiratorio y cardiaco, con persistencia de marcadores proinflama-
torios. De acuerdo con los criterios del Royal College of Paediatrics
and Child, cumplié para MIS-C, en el seguimiento se le realizd una
prueba de PCR para SARS-CoV-2 resultando positiva con anticuerpos
IgG. Conclusiones: hay ocasiones en que no se puede tomar una
PCR de manera inicial para poder confirmar el diagnéstico, pero si el
paciente presenta toda la sintomatologia caracteristica o cuenta con
el antecedente de contacto, se puede hacer el diagnostico.

C-2429. Sindrome de Blau; presentacidn atipica de un caso
Hanael Pérez Castafieda, Rodrigo Hiroshi Gonzalez Luna
Hospital Regional «General Ignacio Zaragoza», ISSSTE, CDMX.

Introduccion: es una enfermedad inflamatoria sistémica infrecuente,
se caracteriza por la aparicion temprana de artritis granulomatosa,
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uveitis y erupciones en la piel. Caso clinico: masculino de 2 afios,
originario de la CDMX,; sin antecedentes patoldgicos, inicia su padeci-
miento con lesiones maculopapulares en todo el cuerpo, picos febriles
cuantificados y artralgias generalizadas, por lo cual acude a urgencias
donde es diagnosticado con faringoamigdalitis e inicia tratamiento
sin mejoria, acude a revaloracion donde es ingresado por datos de
Kawasaki incompletos, permanece internado con administracion
en dos ocasiones de inmunoglobulina parenteral a razén de 2 g/kg/
dosis sin mejoria, se agrega prurito al exantema maculopapular, sin
presencia de uveitis, se sospecha de enfermedad autoinflamatoria,
se indica pulso de esteroide, ciclosporina 2 mg/kg/dia y prednisolona
de mantenimiento, con refractariedad, se administra dosis Unica de
tocilizumab, con mejoria; a su egreso dosis bajas de esteroides orales
durante dos semanas, lo que produjo buena respuesta. Es enviado
a genética donde se realizé un panel de 157 genes relacionados
con sindromes autoinflamatorios y de autoinmunidad, se identifica
anomalia en el gen NOD2 diagnosticando sindrome de Blau, actual-
mente asintomatico con analgésico por razén necesaria. Discusion:
si bien el paciente del caso no presento la triada caracteristica, como
refiere la literatura, es importante sospechar este tipo de diagndsticos
ante persistencia de clinica y tomar en cuenta que durante la historia
natural de la enfermedad se pueden llegar a presentar. Conclusion:
se han logrado avances en el espectro clinico del sindrome de Blau.
Se necesita mas informacion sobre el prondstico, la historia natural
y los factores de riesgo de enfermedades oculares y complicaciones
viscerales potencialmente mortales. Amedida que comprendamos el
mecanismo de la enfermedad, se podrian disefiar mejores terapias
dirigidas que sean especificas para las vias patogénicas relevantes.

C-2430. Duodenitis eosinofilica asociada a alergia
alimentaria debutando como diarrea crénica en

un lactante de 10 meses: reporte de un caso

Hefzi Aranza Jiménez Luna, Gladis Abigail Garcia,

Rosa Ivett Guzman Avilan, Sandra Nora Gonzalez Diaz
Centro Regional de Alergia e Inmunologia Clinica

(CRAIC), Monterrey, Nuevo Leén.

Introduccion: laincidencia de la duodenitis eosinofilica (DE) se sittua
entre 5.1y 8.2 por cada 100,000 personas. Los signos y sintomas cli-
nicos varian segun la capa del intestino predominantemente afectada,
la forma mas comun implica la capa mucosa, presentando sintomas
como dolor abdominal, célicos, nduseas, vomitos, diarrea y pérdida
de peso. La mayoria de los pacientes tienen antecedentes personales
o familiares de alergia alimentaria. Caso clinico: un lactante nacido
de padres no consanguineos ingresé con historia de distension
abdominal, irritabilidad, célicos y diarrea persistente de tres meses.
Experimentaba de 8 a 10 deposiciones diarias con borborigmo y vé-
mitos postprandiales ocasionales. No hubo exposicion a tuberculosis,
medicamentos o parasitos. La evaluacion fisica reveld desnutricion
grado |, rash maculopapular y anemia leve. Los examenes de heces
no mostraron anomalias. La endoscopia reportd duodenitis cronica
con eosindfilos intraepiteliales. Las pruebas cutaneas de alergia re-
sultaron positivas para pollo y frijol. Se indicé dieta restrictiva, formula
de aminoacidos libres y antihistaminicos, con seguimiento ambulatorio
alos 15 dias. Hubo mejoria clinica con reduccion en la frecuencia de
diarreas y aumento de peso. Discusidn: la enteritis eosinofilica, un
trastorno poco comun, se caracteriza por la infiltracion de eosindfilos
en el tracto gastrointestinal. Nuestro caso resalta la relevancia del
diagnéstico oportuno y el tratamiento en la pediatria, evidenciado por
la mejoria sintomatica y el aumento de peso del paciente. Conclusion:
la literatura pediatrica sobre DE es limitada. Nuestro caso destaca
la importancia del diagndstico y tratamiento tempranos para aliviar
los sintomas asociados. Proporciona una vision general de la DE en
lactantes y enfatiza la necesidad de una atencion clinica integral para
mejorar la calidad de vida del paciente.
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C-2431. Experiencia de uso de dupilumab en paciente
escolar con dermatitis atépica grave: caso clinico

David Rico Rojas, Gloria Castillo Narvaez, Jaime Mellado Abrego,
Leticia Hernandez Nieto, César Daniel Alonso Bello, Ariadna Palafox Olvera,
Edgardo Adrian Puerto Diaz, Elidalas Berenice Rios Nufiez,

Carol Vivian Moncayo Coello

Hospital Juarez de México, Ciudad de México.

Introduccién: la dermatitis atépica es una enfermedad inflamatoria
de evolucion crénica que cursa en forma de brotes. Existen diversas
alternativas de tratamiento siendo el dupilumab el primer medicamento
autorizado para pacientes menores de 18 afos. A pesar de la amplia
gama de manifestaciones cutéaneas que produce la dermatitis atopica,
eso no hace que los pacientes queden exentos de otros padecimientos
inflamatorios como la dermatitis por contacto. Caso clinico: feme-
nino de 12 afios con diagnostico de dermatitis atopica grave a los
10 afios y antecedentes de rinitis alérgica y trastorno de ansiedad
generalizada. Con resultados de pruebas cutaneas de sensibilidad
a pastos, malezas y acaros. A pesar de presentar buen apego a la
inmunoterapia, presenta resultados clinicos heterogéneos. Resalta
lesion eritematosa en mano izquierda, la cual empeoré a pesar del
uso de esteroides locales, se le realizd una biopsia con resultado de
eczema cronico y queratinocitos necroéticos. Se indica IgE especifica
para alimentos y dieta de restriccion sin encontrar buena evoluciéon
de los sintomas, por lo cual en julio de 2023 se inicid tratamiento
con dupilumab (SCORAD 54 puntos), presentando disminucion de la
escala y mejora en la lesion a nivel de mano izquierda. Actualmente,
se mantiene con uso de terapia biotecnoldgica y uso de pimecrolimus
como terapia proactiva. Discusion: dupilumab es un farmaco seguro
para la dermatitis atopica en la poblacion pediatrica y es el unico trata-
miento sistémico aprobado para dicho fin; en la paciente se corrobora
el uso de dupilumab como un medicamento seguro y eficaz para el
trastorno inflamatorio cutaneo. Conclusion: se presenta caso clinico
de mujer de 11 anos con diagndstico de dermatitis atépica grave, en
la cual se descart6 alergia alimentaria como posible potenciador de la
enfermedad. Present6 cuadro de una posible dermatitis por contacto,
la cual no remiti6 hasta el uso de terapia biotecnolégica.

C-2432. Dermatitis atopica grave refractaria a
tratamiento en adolescente: reporte de caso clinico

David Rico Rojas, Gloria Castillo Narvéez, Leticia Hernandez Nieto,
Jaime Mellado Abrego, César Daniel Alonso Bello,

Ariadna Palafox Olvera, Elida Berenice Rios NUfiez,

Edgardo Adrian Puerto Diaz, Carol Vivian Moncayo Coello

Hospital Juarez de México, Ciudad de México

Introduccién: dupilumab es un anticuerpo monoclonal que bloquea
la sefializacion IL-4 e IL-13 a través de la subunidad alfa del receptor
de IL-4, es el Unico tratamiento sistémico aprobado para el trata-
miento de dermatitis atdpica moderada o grave en la adolescencia.
Caso clinico: masculino de 22 afios con diagnostico de dermatitis
atdpica desde los 16 afios y antecedentes de rinoconjuntivitis alérgica,
con positividad en las pruebas cutaneas a epitelio de perro y acaros.
Ha realizado tratamiento con inmunoterapia alérgeno-especifica,
esteroides topicos y sistémicos, cremas emolientes, asociado a ci-
clos cortos de antihistaminicos y medicamentos inmunosupresores.
Con buena respuesta inicial a metotrexato oral, pero con ingresos
hospitalarios por eritrodermia generalizada. Dada la mala respuesta
a los tratamientos y la importante afectacion de la calidad de vida,
se inicié dupilumab 300 mg cada 15 dias (inicio 01 de agosto de
2023 con puntuacion SCORAD de 56 puntos), asociado a dosis de
prednisona 50 mg diarios y desonida en regiones de mayor sintoma-
tologia. Actualmente el paciente presenta mejoria clinica notable,
tanto a nivel fisico como emocional, con retiro desde hace 15 dias de
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esteroide sistémico, actualmente con uso de terapia biotecnolégica y
crisaborol de forma proactiva. Discusion: dupilumab es una terapia
biotecnolégica que ha mostrado un adecuado perfil de bioseguridad
en nifios, adolescentes y adultos; pero es posible que existan areas
con persistencia de eritema tras el inicio del tratamiento conocido
como eritema paraddgjico, el cual ha disminuido con el uso de inhibi-
dores de la fosfodiesterasa-4. Conclusion: se presenta caso clinico
de vardn en la tercera década de la vida, que desde la adolescencia
ha presentado cuadro de dermatitis atépica persistente y de dificil
control con esteroides e inmunosupresores; el uso de dupilumab ha
permitido el retiro progresivo de los farmacos.

C-2433. Candidiasis esofagica, ¢secuela de

esteroides inhalados?: reporte de caso clinico

David Rico Rojas, Leticia Herndndez Nieto, Gloria Castillo Narvéez,
Jaime Mellado Abrego, César Daniel Alonso Bello,

Elidalas Berenice Rios Nufez, Edgardo Adrian Puerto Diaz,
Ariadna Palafox Olvera, Carol Vivian Moncayo Coello

Hospital Juarez de México, Ciudad de México.

Introduccion: los esteroides inhalados son piedra angular en el
tratamiento del asma. La colonizacion por Candida albicans a nivel
orofaringeo es un efecto adverso esperado tras su utilizacion. Hay
pocos casos descritos sobre el crecimiento de este hongo a nivel
esofagico, pero la coexistencia de varios factores de riesgo pudiera
potenciar esta probabilidad. Caso clinico: femenino de 6 afios con
diagnéstico de rinitis alérgica y asma de 2 afios de evolucién, en
tratamiento con fluticasona/salmeterol 25/50 ug cada 24 horas e
inmunoterapia alérgeno-especifica para Dermatophagoides farinae,
Dermatophagoides pteronyssinus, Felis domesticus y Canis familiaris.
Presenta datos de reflujo gastroesofagico persistentes, asociados
a tos no relacionada a situaciéon pulmonar, por lo que es enviada al
servicio de cirugia pediatrica para valoracion, quienes indican realiza-
cion de endoscopia con toma de biopsia. Los resultados de la biopsia
indican esofagitis eosinofilica sobreinfectada por hifas y levaduras
compatible con Candida sp, asi como duodenitis crénica con presen-
cia de mas de 30 eosindfilos por campo. Por lo anterior indicamos
tratamiento antimicético con respuesta heterogénea, procediendo a
la realizacién de pruebas de parche, sin datos concluyentes. Actual-
mente la paciente se encuentra bajo dieta de restriccion para leche
con disminucion de la sintomatologia. Discusion: estudios clinicos
sefialan que alrededor de 25% de los pacientes con diagnostico de
asma y uso de esteroides inhalados presentan candidiasis orofarin-
gea y menos de 20% pueden desarrollar este crecimiento a nivel
esoféagico; sin encontrar relacién con el tipo de esteroide y posologia
utilizados. Conclusién: se presenta caso clinico de escolar de 6
afos, con diagnostico de asma y esofagitis eosinofilica, tras estudio
de biopsia y endoscopia se hallé infeccion por Candida albicans, no
se encontrd, hasta el momento, causa de este desarrollo salvo el uso
de fluticasona inhalada.

C-2434. Reaccion de Jarisch-Herxheimer:

un diagndstico diferencial olvidado de la
hipersensibilidad a betalactamicos. Caso clinico

David Rico Rojas, Leticia Herndndez Nieto, Gloria Castillo Narvéez,
Jaime Mellado Abrego, César Daniel Alonso Bello,

Elida Berenice Rios NUfiez, Edgardo Adrian Puerto Diaz,

Ariadna Palafox Olvera, Carol Vivian Moncayo Coello

Hospital Juarez de México, Ciudad de México.

Introduccion: las manifestaciones clinicas de alergia a penicilina son
diversas, siendo las mas frecuentes la urticaria y el angioedema. Pero
¢realmente estos sintomas asociados al uso de penicilina siempre
seran sinénimo de alergia? La reaccion de Jarisch-Herxheimer (RJH)

es una reaccion de instauracion aguda y autolimitada, producto del uso
de antibioticoterapia contra infecciones por espiroqueta. Caso clinico:
masculino de 18 afos, con diagndstico de VIH B2, hospitalizado
por sifilis ocular. Seis meses previos, presenté urticaria y dificultad
respiratoria posterior a la ingesta de amoxicilina, empleandose an-
tihistaminicos y esteroides para resoluciéon de sintomas; motivo por
el que se nos interconsulta para desensibilizacion a penicilina en
sospecha de alergia a dicho medicamento. Procedemos a realizar
prueba cutanea aplicando histamina (reaccion positiva) y dilucién de
penicilina a las siguientes concentraciones: 1:100, 1:10, 1:1, los tres
con resultados negativos. Solicitando administracion de 4 millones
de Ul de penicilina G cristalina via intravenosa, no presenté signos
ni sintomas compatibles con alergia. Concluyendo que dicho exan-
tema haya sido secundario a una reaccion de Jarisch-Herxheimer.
Discusién: los sintomas asociados a RJH son variables e incluso
su tiempo de instauracion continta siendo cuestionable. La reaccion
se caracteriza por fiebre, taquicardia, mialgias, artralgias, ansiedad y
lesiones cutaneas; en casos mas graves pueden producirse datos de
dificultad respiratoria evidenciados por hipoxia e incluso alteraciones
radiograficas, simulando datos de choque anafilactico. Las alteracio-
nes cutaneas representan 31% de la frecuencia de los sintomas, ca-
racterizados por prurito, edema, rash, eritema y en algunas ocasiones
se han encontrado pustulas. Conclusion: se presenta caso clinico de
masculino con sospecha de alergia a penicilina por presencia de rash
cutaneo y dificultad respiratoria posterior a ingesta de amoxicilina. El
paciente desconocia diagnostico de sifilis, siendo la RJH la causa de
los sintomas, ya que por las manifestaciones clinicas, es frecuente
su confusién con reacciones de hipersensibilidad.

C-2435. Anafilaxia inducida por levodropropizina: un

caso clinico poco comun y su revision de la literatura

Daniela Cabrera Palos, Gandhi Fernando Pavon Romero,

Jessica Cruz Pérez, Ximena Cabrera Gonzalez, Esteban Payan Espindola,
Fernando Ramirez Jiménez, Luis M Teran Juarez

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias

«Ismael Cosio Villegas», Ciudad de México.

Introduccién: la levodropropizina es un antitusivo no opioide, es un
medicamento seguro; a pesar de ello, se han descrito escasos repor-
tes de reacciones graves en la literatura. Caso clinico: adolescente
femenino de 11 afios con historial de infecciones de vias respiratorias
recurrentes. En el Ultimo episodio ameritd tratamiento con levodropro-
pizina, lo que provoco angioedema y disminucion subita de la tensién
arterial tras su administracion; por lo cual acudié a urgencias donde
se le administré adrenalina y corticosteroides sistémicos, posterior
a su estabilizacion se le diagnostico asma grave. Discusion: entre
las reacciones adversas mas comunes de la levodropropizina se
encuentran la somnolencia y sintomas gastrointestinales. Las reac-
ciones mediadas por IgE estan escasamente descritas en la literatura,
siendo la anafilaxia la mas documentada. El jarabe puede provocar
reacciones de hipersensibilidad por la presencia de parabenos, aun-
que el mecanismo exacto no esta completamente evaluado. La lite-
ratura reporta seis casos de anafilaxia, siendo confirmados mediante
pruebas cutaneas, intradérmicas y reto de provocacion oral, en un
segundo tiempo. De acuerdo con reportes de farmacovigilancia, hasta
2015 existian 162 informes de reacciones adversas relacionadas con
levodropropizina. Las reacciones mediadas por IgE como urticaria,
angioedema y anafilaxia representaron 44.7%. En el caso presentado,
la anafilaxia por el antitusigeno se sospech6 por el cuadro clinico y
su temporalidad, lamentablemente, no se pudo comprobar debido
a la terapia utilizada para la anafilaxia. Conclusion: todo agente
farmacolodgico es capaz de inducir reacciones graves, sin embargo,
en el caso de levodropropizina son altamente causales. Las pruebas
cutaneas e intradérmicas pueden ser Utiles para realizar el diagnostico
sin necesidad de inducir un evento adverso.
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C-2436. Perfil clinico y patron de sensibilizacion en nifios
con sindrome polen-alimento en hospital de tercer nivel
Ana Laura Moctezuma Tovar, David Alejandro Mendoza Hernandez
Instituto Nacional de Pediatria, Ciudad de México.

Introduccién: el sindrome polen-alimento (SPA) resulta de la sensibi-
lizacién primaria a un aeroalérgeno y la posterior reactividad cruzada
entre los epitopos de las proteinas del polen y proteinas alimentarias
de origen vegetal. Se observa en nifios con rinoconjuntivitis alérgica
inducida por polen. Las familias de proteinas que mas estan asociadas
son las profilinas, las PR-10 y las nsLTP principalmente. Objetivo:
describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con sindrome
de polen-alimento, y el alimento que con mas frecuencia se relaciona,
en un hospital de tercer nivel en México. Material y métodos: es-
tudio observacional, longitudinal y descriptivo, de las caracteristicas
clinicas en estos pacientes. Resultados: se analizaron 52 pacientes
que cumplian con el cuadro clinico, cuyas edades fueron: < 5 afios
(13.4%), 6-9 afios (21.1%), 10-14 afios (42%) y > 15 afios (23%). Las
comorbilidades mas asociadas: asma (59.6%) y dermatitis atdpica
(25%). Se encontraron pruebas cutaneas positivas en 48 pacientes,
con 69% de polisensibilizacion, el polen mas comun: alnus, abedul,
quercus en conjunto (PR10) en 65 y los alimentos mas asociados
fueron: manzana (71%), durazno (36.5%), kiwi (23%) y destaca la
jicama (17.3%). Los sintoma mas frecuentes fueron prurito orofarin-
geo 88.4% y anafilaxia 13.4%. Se realizaron pruebas prick-by-prick a
alimentos en 86.5% de los pacientes, de los cuales 90.3% resultaron
positivas para el alimento implicado. Se realizaron componentes
moleculares en 42% (22 pacientes) con 63% de sensibilizaciéon a
PR10, de ellos, 40% present6 sensibilizacion a Ole 1-like y 18%
a profilinas. Conclusiones: se observa la asociacién de SPA con
sensibilizacién a PR10 predominantemente en estos pacientes,
reflejada en los resultados de las pruebas cutaneas y demostrada
en los componentes moleculares, por lo que también es importante
determinar los componentes de la jicama, ya que no se encuentran
dilucidados al momento.

C-2437. Sindrome &caro-camardn: reporte de caso
Gladis Abigail Garcia, Sandra Nora Gonzalez Diaz,

Natalhie Acufia Ortega, Ana Karen Chavez Ruiz

Centro Regional de Alergia e Inmunologia Clinica

(CRAIC), Monterrey, Nuevo Leén.

Introduccién: los mariscos, son uno de los alimentos mas alergéni-
COos, se asocian con reacciones alérgicas graves. La arginina-cinasa
del 4caro Dermatophagoides farinae es un alérgeno capaz de unir
la IgE en personas alérgicas al camardén en 39 %. Esta reactivi-
dad cruzada se debe a una identidad de 78% en la secuencia de
aminod&cidos entre las arginina-cinasas de ambos organismos.
Caso clinico: masculino de 9 afos, con antecedente personal y
familiar de atopia, en tratamiento con inmunoterapia para acaro de
polvo, gato, perro y pélenes; menciona en consulta de seguimiento
que presentd angioedema en labios, parpado izquierdo y rash facial
5 minutos posteriores a la ingesta de camarones. Se realiza prueba
cutanea que resulta positiva (8 x 3), se solicitan pruebas moleculares
que reportan positivas para Pen m 2, Der f 1 5 ISU-E, Der p1. Se
realiza prueba de exposicion controlada (PEC) con camarén hervido
observando tolerancia a la ingesta, se repite la PEC con camarén
crudo (ceviche) observando angioedema en labios a los 10 minutos.
Discusidn: las pruebas de provocacién alimentaria son obligatorias
para el diagnéstico de alergia al camarén, sobre todo en los casos
donde el culpable sospechoso es arginina-cinasa (Pen m 2), ya que
en tales casos el paciente puede continuar ingiriendo el alimento con
su debida preparacion. Conclusiones: la identificacion de alérgenos
comunes entre diferentes fuentes puede ayudar a comprender la
reactividad cruzada. La presencia de arginina-cinasa como alérgeno
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comun puede explicar esta reaccion cruzada entre los acaros y crus-
taceos. Esto es importante para el diagnostico preciso y el manejo
en alergias alimentarias.

C-2438. Inmunodeficiencia especifica de
anticuerpos polisacaridos como manifestacion
de IDP en lainfancia. Reporte de caso

José Carlos Romero Castro, Fernando Lozano Patifio,
Maria Vargas Camario, Maria Castrejon Vazquez,
Jahzeel Diaz Castillo, José Eduardo Ruiz Santana
Instituto de Seguridad y Servicios Sociales de los
Trabajadores del Estado CMN 20 de Noviembre, CDMX.

Introduccién: la deficiencia especifica de anticuerpos (SAD) se
manifiesta en mayores de 2 afios, se caracteriza por niveles nor-
males de inmunoglobulinas y subclases de IgG. El diagndstico se
plantea con una respuesta inadecuada a la vacuna neumocécica
con niveles de anticuerpos post-inmunizaciéon < 1.3 ug/mL en mas
de 50% de los serotipos, lo que lleva a infecciones recurrentes con
reportes que van desde 11 a 58% de los pacientes, un porcentaje de
pacientes puede tener una enfermedad alérgica asociada. Es rele-
vante conocer las caracteristicas demograficas y clinicas y destacar
que es la principal causa de IDP que hay que considerar en este
grupo etario. Caso clinico: masculino de 3 afios sin antecedentes
familiares relevantes, presenta episodios recurrentes de infecciones
pidgenas y hospitalizaciones a pesar de esquemas antibioticos. Por
alta sospecha se toman niveles de inmunoglobulinas y subclases que
resultan normales, con respuesta inadecuada de anticuerpos contra
polisacaridos en 74% de los serotipos. Después de confirmar el diag-
noéstico se inicié tratamiento sustitutivo con inmunoglobulina. Como
resultado se observé disminucion en la frecuencia de infecciones.
Discusidn: las primeras descripciones de esta inmunodeficiencia se
realizaron en pacientes con infecciones recurrentes y una inadecuada
respuesta tras la vacunacion, asi como asociaciéon con enfermedad
alérgica. Se debe plantear que SAD puede representar una forma
de disregulaciéon inmune con una inadecuada respuesta alterada a
patégenos y antigenos ambientales inofensivos para la mayoria de la
poblacién. Se debe proponer el uso de inmunoglobulina en dosis de
sustituciéon con un efecto inmunomodulador. Conclusién: el SAD es
una IDP frecuente, se debe descartar en pacientes con infecciones
respiratorias recurrentes y enfermedad alérgica, en este tipo de pa-
cientes se recomienda plantearse e investigar este diagnéstico. Para
el diagnostico se requieren niveles de Ig y una respuesta inadecuada
de anticuerpos especificos antineumocdcicos tras la vacunacion.

C-2439. Encefalitis anti-NMDAR por hipersensibilidad
tipo Il inducida por ingesta de L-arginina
a-cetoglutarato en suplemento «PRE-WORKOUT»
Jahzeel Diaz Castillo, Maria Eugenia Vargas Camafio,

Marfa Isabel Castrejon Véazquez, Fernando Lozano Patifio,
José Carlos Romero Castro, José Eduardo Ruiz Santana
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE, CDMX.

Introduccion: la encefalitis anti-NMDAR es una patologia au-
toinmune con afectacion neuroldgica inespecifica y secuelas
frecuentes, cuyo diagnostico y tratamiento es complejo, con mala
respuesta a manejo inmunosupresor. Presentamos un caso tratado
exitosamente, en el cual se logré identificar el agente causal de
hipersensibilidad tipo-Il. Caso clinico: masculino de 15 afios quien
minutos después de la ingesta de bebida PRE-WORKOUT presenta
cefalea intensa holocraneal que amerita manejo analgésico IV
hospitalario, tres dias después presenta nausea, vomito y cefalea
refractaria a medicamentos. TAC de craneo sin alteraciones, cua-
tro dias después se agregan convulsiones, fiebre, disautonomia,
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desorientacion y agresividad sin respuesta a anticonvulsivantes y
antipsicoticos. Se maneja con esteroide, IGIV y ciclofosfamida sin
mejora durante tres semanas, se traslada a tercer nivel estuporoso
y en estatus epiléptico refractario. Realizan RMN sin alteraciones,
Ac-anti-NMDAR en suero y LCR positivos. Por severidad se inicio
plasmaféresis (cinco sesiones), pulso + tapering esteroideo y
posterior IGIV 1 g/kg/dosis con mejora y egreso con secuelas con-
ductuales y epilepsia. Discusion: la L-arginina-a-cetoglutarato del
suplemento PRE-WORKOQOUT es un aminoacido unido a la cetona
derivada de glutamato que suele ser facilmente metabolizable, pero
a dosis altas, genera incremento del metabolismo de 6xido nitrico
por la arginina y citotoxicidad neuronal mediada por hiperactivacion
del receptor NMDA; provocando liberacién de grandes cantidades
del receptor, permitiendo el desarrollo de Ac-anti-NMDAR agre-
gando dafio autoinmune. La gravedad en este caso fue por la
actividad de autoanticuerpos circulantes antirreceptor NMDAYy los
inmunosupresores clasicos (esteroides, ciclofosfamida, anti-CD20)
no tendian respuesta suficientemente veloz para evitar exitus-
mortis, la decision de usar plasmaféresis con mejora, seguida del
uso de esteroides como antiinflamatorios e IGIV post-plasmaféresis
como modulador de linfocitos B y plasmocitos productores de au-
toanticuerpos, logré remision autoinmune. Conclusion: el trabajo
interdisciplinario (inmunologia, neurologia, oncologia y psiquiatria)
permitié establecer un plan terapéutico secuencial, minimizando
los efectos adversos del manejo inmunosupresor y logrando el alta
del paciente con pocas secuelas.

C-2440. Polisensibilizacidn en la infancia con
dermatitis atépica severay alergias alimentarias

Rogelio Alfredo Morales Nava, Maria Eugenia Vargas Camafio,
José Maximino Reyes Mancera, Diana Elizabeth Ramirez Santos,
Maria Isabel Castrejon Vazquez

Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE, CDMX.

Introduccion: la alergia alimentaria tiene prevalencia estimada de
6-8% en menores de 4 afos. Los alimentos implicados en reacciones
alérgicas mas comunes son las proteinas de huevo (39%) y leche
(32.3%). Paciente con IgE especifica positiva para 80 alérgenos
mediante estudio ALEX. Caso clinico: lactante masculino de 1 afio
10 meses de edad, sin antecedentes heredofamiliares de atopia.
Presentoé anafilaxia en tres ocasiones tras consumo de cereal, pa-
paya y frijol. Presenta vomito y diarrea tras consumo de leche de
vaca, huevo de gallina y cacahuate. A la exploracion fisica con lineas
de Dennie-Morgan, ojeras, dermatosis en regiones facial e inguinal
caracterizada por eritema, excoriacion, liquenificacion y exudado
amarillento seco (SCORAD 49). En seguimiento con dermatologia
por dermatitis atopica grave al diagndstico, en tratamiento con bio-
tecnoldgico, quienes refieren por sospecha de alergia alimentaria.
Alergdlogo particular solicita ALEX, destaca IgE especifica positiva
para los siguientes alérgenos: BOS D 8, GAL D 1, ARAH1, H2, H3,
H6 y H9, determinantes alergénicos mayores a la leche de vaca,
huevo de gallina y cacahuate, asi como AVE S, ORY S, y CAR P,
determinantes alergénicos de avena, arroz y papaya. Laboratorios:
hemoglobina 12.4, hematocrito 39.5%, plaquetas 746,000, leucoci-
tos 18,900, céls/uL neutrofilos 16% (3,024), linfocitos 15% (2,835),
eosinodfilos 65% (12,285), basofilos 1% (189). IgE 8250 Ul/mL.
Discusion: lactante con antecedentes atopicos, sensibilizado a 80
determinantes alergénicos, sin alergia a todos esos alimentos. El
tratamiento para la alergia alimentaria mediada por IgE es la dieta de
exclusion, determinando qué alimentos evitar con correlacion clinica,
sin excluir todos los alimentos reportados positivos. Conclusion:
la sensibilizacion no se traduce en alergia en todos los casos y
siempre debe correlacionarse con la historia clinica, como en este
caso donde el paciente no presenta reacciones alérgicas a todos
los alimentos sensibilizados.

C-2441. Desregulacion, inmunodeficiencia y
autoinflamacion asociada a POMP en un escolar

con fenotipo hiper e hipo inmunitario

Maria Isabel Arroyo Rojano, Selma C Scheffler Mendoza,

Edgar Alejandro Medina Torres, José Alonso Gutiérrez Hernandez,
Marco Antonio Yamazaki Nakashimada, Saul O. Lugo Reyes
Instituto Nacional de Pediatria, Ciudad de México.

Introduccién: la deficiencia de la proteina de maduracion del pro-
teasoma (POMP) causa un trastorno autoinflamatorio con dermatosis
neutrofilica cronica, lipodistrofia y temperatura elevada, causada
por variantes de novo monoalélicas en POMP, usualmente con
un cambio de marco de lectura que resulta en la degradacion del
transcripto asociada a variantes truncantes (NMD) y en un proteina
trunca que interrumpe el ensamblaje del proteasoma y conduce a una
mayor expresion de genes inducibles por IFN tipo 1. Caso clinico:
varén de 7 afos, inicié al mes de vida con diarrea y eczema, reflujo
gastroesofagico, sangrado gastrointestinal bajo, neumonia viral,
broncoespasmo y varicela. A los cinco meses, fiebre alta persistente,
somnolencia, palidez, irritabilidad y crisis convulsivas. Ademas de
otitis y pertussis. Al examen fisico: abdomen distendido, hidrocele
bilateral, hepatoesplenomegalia, Ulceras orales y piel reticulada.
Bioquimico con leucocitosis, anemia y trombocitopenia, monocitos
vacuolados; inmunoglobulinas séricas, reactantes de fase aguda y
subclases de linfocitos normales, respuesta a polisacaridos deficiente
(21%). Mediante analisis de exoma se identificé una variante nove-
dosa tipo missense, heterocigota, en el exén 4 de POMP (c.254C>T,
p.Ala85Val), en una posicién relativamente conservada del dominio
UMP1, clasificada como significado incierto. En tratamiento con
talidomida, hidroxicloroquina, prednisona en caso de fiebre e inmuno-
globulina SC en dosis de reemplazo. Discusién: existen reportes de
seis pacientes con deficiencia de POMP por variantes heterocigotas
de tipo frameshift. La variante de nuestro paciente es missense, a una
distancia del sitio de splicing de -11, quiza compatible con el meca-
nismo nonsense-mediated decay, con una historia clinica compatible
(fiebre, eczema, trombocitopenia, convulsiones, infecciones recurren-
tes) auin en estudio de validacion funcional. Conclusion: el espectro
de manifestaciones en individuos con variante en POMP es amplio,
cursan con autoinflamacién, desregulacion inmune e inmunodeficien-
cias, conforman el grupo de sindromes autoinflamatorios asociados
a proteasoma (PRAAS), por lo que ante estas manifestaciones es
importante un diagnostico y tratamiento oportunos.

C-2442. Hipersensibilidad a huevo y leche de vaca en
paciente con sindrome de hiper IgE. Reporte de caso
Ruiz Espinoza Jests Eduardo, Gonzalez Luna Rodrigo Hiroshi
Hospital Regional «General Ignacio Zaragoza» ISSSTE, CDMX.

Introduccion: el sindrome de hiperinmunoglobulina E es una inmu-
nodeficiencia primaria causada por mutaciones dominantes negati-
vas en STAT3, caracterizada por infecciones recurrentes de la piel y
los pulmones asociadas a niveles séricos de IgE altos. Caso clinico:
masculino de 10 afios, debutd sus padecimientos rash neonatal,
dermatitis atopica, alergia alimentaria, con posterior aparicion de
abscesos cutaneos, candida oral, antecedente de cuatro neumonias
que requirieron manejo hospitalario aunado a facies sugestivas, asi
como alteraciones en sus paraclinicos: eosinofilia e IgE > 2000,
Score de Grimbacher 54, por lo que se realiza estudio genético
confirmando mutacién STAT 3. Actualmente contintia tratamiento
con inmunoglobulina humana, asi como profilaxis antibiética. Sin
embargo, en la consulta reporta datos clinicos sugestivos de alergia
alimentaria a huevo y a leche de vaca. Se realizaron pruebas prick
confirmando dicha hipersensibilidad. Discusién: un estudio realiza-
do en México en nifios de 5 a 13 afios se describieron reacciones
adversas a alimentos en 10% y alergia a alimentos temprana en
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3.5%. En nifios de 6 a 12 afios la prevalencia de APLV vade 1.4 a
2.0%. La prevalencia de alergia al huevo de gallina se estima desde
0.1 hasta 0.4%. Tanto el sindrome de hiper-IgE como las alergias
alimentarias pueden provocar la aparicion temprana de erupcion cu-
tanea, eosinofilia e IgE sérica marcadamente elevada. En ocasiones,
puede resultar dificil distinguir estos dos trastornos. En la literatura
actual, pese a la asociacion de la elevacién de la inmunoglobulina
E se ha relacionado con diferentes tipos de alergia. Son poco los
estudios en relaciéon con las alergias alimentarias. Los pacientes

Alergia Asma Inmunol Pediatr. 2024; 33 (1): 33-53

con sindrome de hiper IgE y con alergia alimentaria pueden tener
sintomas gastrointestinales, respiratorios o cutaneos y frecuente-
mente exacerbaciones de la dermatitis atopica. Conclusion: los
pacientes con hipereosinofilia, sindrome de hiper-IgE y dermatitis
atépica deben ser evaluados para detectar hipersensibilidad alimen-
taria. Descartar la extensa lista de trastornos que pueden producir
hipereosinofilia o un sindrome de hiper-IgE puede ser costoso y
llevar mucho tiempo en comparacion con la evaluacion inmediata
para detectar alergias alimentarias.
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