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En el medio ambiente hay muchos
mMiCrobios que pueden hacernos dano,
Causando enfermedades O inCluso |a
muerte.

Existen ¢ grandes grupos de gérmenes: |0S
Virus, 1as bacterias, |0s hongos Y |0s
parasitos. Desde que nacemos estamos
expuestos a estos miCrobios
frecuentemente, por |0 que debemos
teher en huestro cuerpo muchas celulas y
moléculas Capaces de defendernos.

A huestro sistema de defensa |0
llamaremos sistema inmunitario, ¥ a las
células que hos defienden |as [lamaremos
inmunocitos o globulos blancos.

En este pequeno libro [es mostrare el
peligro al que nos enfrentamos cuando
nuestros inMmunoCitos se enferman ¥ dejan
de funcionar.
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Capitulo 1: iPor qué perdemos la
capacidad de defensa?

La principal funcidn de nuestros inmunocitos es protegernos de los
microbios peligrosos que ponen en riesgo nuestra vida. En los
libros anteriores aprendimos como nuestros inmunocitos destruyen
a la Candida, al Mycobacterium, al Ascaris y al Neumococo.

Lamentablemente, hay condiciones que causan una disminucion en
el niUmero o la funcion de nuestros inmunocitos. Por ejemplo:

e El sindrome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA), causado
por el virus de inmunodeficiencia humano (VIH).

i YO destruyo a los ’

linfocitos T CD4!




e FEl uso de quimioterapia para el tratamiento del cancer o para
los procedimientos de trasplante de 6rganos y tejidos.

e FEl uso de dosis altas de corticoides, como la prednisona o Ia
dexametasona.

e Enfermedades debilitantes, como el cancer, la diabetes mellitus
mal controlada, la insuficiencia renal cronica o la cirrosis
hepatica.

e o5 defectos genéticos del sistema inmunitario, conocidos como
Inmunodeficiencias Primarias.

Los nifios y adultos cuyos inmunocitos estan enfermos son mas
susceptibles a ser atacados por los microbios que nos rodean.
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Por favor contesten las siguientes preguntas:

Estan indefensos...
ivamos a destruirlos!

1. ;Cual es la principal funcion de nuestros inmunocitos?

2. Escribe algunas condiciones que disminuyen el numero o la
funcion de nuestros inmunocitos:




Capitulo 2: Las

Inmunodeficiencias Primarias

Las Inmunodeficiencias Primarias son enfermedades que ocurren
por defectos genéticos de nuestro sistema inmunitario.

Estamos enfermos.
Nuestros genes estan
danados.

Cuando los inmunocitos estan enfermaos, los microbios aprovechan
y causan infecciones frecuentes y graves, incluso fatales. Las
personas con inmunodeficiencia también pueden ser mas
susceptibles a padecer enfermedades autoinmunes, alergias vy
cancer.



Inmunodeficienciu§

primarias
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Las Inmunodeficiencias Primarias son enfermedades frecuentes.

Afectan a uno de cada 2 mil personas, sobre todo a los nifios. El
tipo de infecciones que se adquiere depende de qué inmunocito o
grupo de inmunocitos estan enfermos. Existen 9 grandes grupos
de Inmunodeficiencias Primarias.

Defectos de la Desordenes ciencios del
inmunidad innoto avtoinflamatorios mplcllcmo
" Defectos del némera o » . Fenocopios de
funcion de los fagocitos ‘ Inmunodeficiencias ‘ inmunodeficiencias primarias

primarias

x Enfermedades con . ' (1 de cada 2000 personos) “ emvncdofiiendes
disregulacion inmenitaria ‘ onbisedos

Inmunodeficiencias combinodas con
caracteristicas sindrémicos o asocindas

Deficiencios predominantes
de anticverpos

En los siguientes capitulos veran lo que pasa cuando se enferman
cuatro de nuestros principales inmunocitos. Por favor respondan:

1. ;Qué son las Inmunodeficiencias Primarias?

2. iQué peligros amenazan a los niflos con inmunodeficiencia?




Capitulo 3: Félix y Pacco, los

linfocitos T, se enfermaron

Felix es nuestro linfocito T CD4. Su principal trabajo es colaborar
con los demas inmunocitos para activarlos o mejorar su funcion.

Pacco es nuestro linfocito T CD8. Su funcion principal es destruir a
las células infectadas por virus o a las células tumorales malignas.
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Los linfocitos T son las células mas importantes de nuestro sistema
inmunitario. Cuando Félix y Pacco se enferman, nuestro cuerpo se
vuelve susceptible a todo tipo de infecciones por hongos,
bacterias, virus o parasitos.

Nuestro gen RAG esta dafiado. Ahora estamos
susceptibles a toda clase de microbios.

Los linfocitos T estan
débiles, jvamos a
invadir el cuerpo!

Los nifios con Inmunodeficiencias Primarias de linfocitos T que no
reciben un pronto tratamiento fallecen a edades tempranas,
incluso antes del afio de vida. El tratamiento curativo mas utilizado
es el trasplante de progenitores hematopoyéticos, también
conocido como trasplante de médula dsea.

Ayudemos a Félix y Pacco a responder las siguientes preguntas:

1. ;Qué sucede cuando Félix y Pacco se enferman?




Capitulo 4: Moli, el linfocito B,

cayé enfermo

Moli es nuestro linfocito B, el inmunocito que fabrica nuestras 5
clases de anticuerpos o inmunoglobulinas (IgG, IgA, IgM, IgD e
IgE). Los anticuerpos nos protegen de muchas bacterias, virus y
parasitos.

iVamos a capturar

iPor la culpa de estos
anticuerpos me van a
comer!

iEstos anticuerpos no

me dejan invadir!

Los linfocitos B son unos inmunocitos muy importantes para
nuestra vida. Cuando Moli se enferma y deja de producir
anticuerpos, nuestro organismo se vuelve susceptible a varias
infecciones por bacterias, virus y parasitos.



Mi gen BTK esta dafiado. No
puedo desarrollarme bien.

Se han quedado
sin anticuerpaos,
jvamos a causar
infecciones!

Los defectos de linfocitos B son las Inmunodeficiencias Primarias
mas frecuentes, representando alrededor del 50% de casos.

El tratamiento de los nifios con Inmunodeficiencias Primarias de
linfocitos B depende de la severidad de la enfermedad. En algunos
nifios solo es necesario vigilar al paciente o dar antibidticos. En
Casos Mas graves se necesita administrar terapia de reemplazo con
anticuerpos durante toda la vida.

Ayudemos a Moli a responder las siguientes interrogantes:

1. ;Cual es la principal funcion de Moli?

2. Qué sucede cuando Moli se enferma?




Capitulo 5: Cuando Robert el

neutrdfilo ya no puede pelear

La principal funcion de Robert el neutrdfilo es destruir rapidamente
a las bacterias y hongos comiéndoselos o arrojandoles sustancias
toxicas. Tenemos millones de neutrdfilos en la sangre, todos ellos

listos para pelear.

Ya gestruimaos a
las Candidas

»

Los neutrdfilos son inmunocitos esenciales para nuestra vida. Hay
nifios que tienen defectos genéticos que les impide producir
neutréfilos en la médula o&sea. Esta enfermedad se llama

“neutropenia congeénita severa”.

En otros nifios, los neutréfilos si se fabrican pero no pueden llegar
a los lugares donde hay infeccion porque les falta alguna molécula
esencial para atravesar los vasos sanguineos. Este grupo de
enfermedades se llama “deficiencia de adhesion leucocitaria”.



El ataque de los neutrdfilos también se debilita cuando falla nuestra
inmunidad TH17.

Cuando Robert y sus amigos no son fabricados, el nifio se vuelve
susceptible a infecciones severas por bacterias y hongos.

Mi gen ELANE esta mutado. No puedo
desarrollarme en la médula Gsea.

/

No hay
neutrofilos,
ivamos a infectar
su piel y sus

mucosas!

El Unico tratamiento curativo para los nifios que no tienen
neutrofilos es el trasplante de meéedula 6sea. También es muy
importante el uso de farmacos antibacterianos, farmacos anti-
hongos y factor estimulante de neutrdfilos.

Ayudemos a Robert a resolver la siguiente pregunta:

1. ;Qué sucede con los nifos que no pueden fabricar neutrofilos?




Capitulo &: Cuando Fefén el

macréfago deja de comer

Fefon es nuestro macréfago. Su principal funcion es comerse a las
bacterias y hongos peligrosos para destruirlos. Ademas, Fefon es
capaz de llamar a otros inmunocitos al lugar donde esta

ocurriendo una infeccion.

\\
Tenemaos mucha
hambre. (Hay
tantos Micos para
comer!

Nuestros macrofagos son células muy importantes para conservar
nuestra vida. Cuando Fefén se enferma y pierde la capacidad de
comer o destruir microbios, nuestro organismo se vuelve
susceptible a infecciones severas por bacterias y hongos.

Una enfermedad donde los macrofagos estan muy enfermos es la
enfermedad granulomatosa crénica. Afecta a una por cada 250 mil

personas.



Los niflos con enfermedad granulomatosa cronica tienen
infecciones muy graves por bacterias y hongos. Ademas les salen
unos tumores llamados granulomas. La mayoria de estos nifios
fallece si no se les realiza un trasplante de méedula 6sea.

Mi gen CYBB no funciona. No puedo
eliminar a estos Micos.

Los macrofagos
estan debiles...
ino podran
detener nuestra

invasion!

El ataque de los macrdofagos también se debilita cuando falla
nuestra inmunidad TH1.

Ayudemos a Fefon a responder las siguientes interrogantes:

1. ;Cual es la principal funcion de Fefon?

2. Qué sucede cuando Fefén se enferma?




Capitulo 7: Curando a los niRos

con Inmunodeficiencias Primarias

Las Inmunodeficiencias Primarias son enfermedades que ocurren
por defectos genéticos del sistema inmunitario.

Cuando nuestros inmunocitos se enferman, los microbios nos
invaden generando infecciones muy frecuentes y severas. Por eso
necesitamos que los inmunocitos estén sanos. Es esencial para
nuestra vida que nuestro sistema inmunitario  funcione
adecuadamente.

iA luchar contra
los microbios!




Estimamos que en el Perd hay 15 mil nifios con Inmunodeficiencias
Primarias que no han sido diagnosticados y, por lo tanto, no
reciben un tratamiento adecuado. Muchos de ellos fallecen en los
primeros anos de vida.

Por ello es importante conocer la funcion de nuestros inmunocitos,
y saber qué sucede cuando ellos estan enfermos. Si mejoramos
nuestro conocimiento sobre las Inmunodeficiencias Primarias,
podremos diagnosticar a los nifios enfermos de manera temprana,
les daremos el tratamiento que necesitan, y asi salvaremos sus
vidas.

\
iAprendamos mas sobre nuestro sistema de

defensa! jLos nifos con Inmunodeficiencias
Primarias nos necesitan!

Para culminar este libro respondamos las siguientes preguntas:

1. ;Cuantos nifios peruanos tienen Inmunodeficiencia Primaria?

2. ¢Por qué es importante conocer sobre las Inmunodeficiencias
Primarias?




En este pequeno libro hemos aprendido |0
Gque sucede cuando nuestros ThmunhoCitos
estan enfermos en |0S hinos con
IhmunodeficiencCias Primarias.

NoO se pierdah el siguiente |ibro
educCativo, donde veremos |as
enfermedades que ocurren cuando
nuestros inmunocCitos pierden la
CapacCidad de desarrollar ‘toleranCia
inmunoldgica’.

Dr. Juan Carlos Aldave Becerra
Medico Tnmundlogo Alergdlogo
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Lo inmunodeficiencia primaria (Primary Immunodeficiency, PI} hace
infecciones que reaparecen con fracuencia y que son inusualmente
estan afectadas por una de las inmunodeficiencias primarias conocidas.

ve los nifios y los adultos fengan
ificiles de curar. 1:500 personas

Si usted o alguien a quien usted conoce esta afectado por dos o mas de las siguientes sefiales

de peligro, hable con un mé

s
¥,

Cuatro o més infecciones de oldos
nuevas en un ano.

Afias persistentes en lo boco o
infecciones micéticos en la piel.

Antecedentes fomiliares de PL.

acerca de la posible presencia de la inmunod

". » -

gk
Dos o més infecciones de senos
paranasales graves en un afio.

Dificullod de un - 4 o nifio

veno para aumenfar
de geeg) y ol ot windl ey

) Elga——

< "a“_\\.‘
Necesidad de recibir onfibidficos

infravenosos para eliminar las
infecciones.

Dos meses o mds de fralamiento
con antibiéticos con escaso efecto.

Abscesos en érganocs o abscesos
cutdneos profundos recurrentes.

Dos infecciones profundas
o més, incluida la seplicemia.

"Estos signos de alarma han sido desarrollados por The Jeffrey
Modell Foundation Medical Advisory Board. Se recomienda la

consulta médica con expertos en Inmunodeficiencias Primarias.

©2013 Jeffrey Modell Foundation”
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