
































































































































Tabla 11.6. Relacion de pacientes trasplantados con diagnéstico de IDCS

P Sexo Tipo de Quimerismo  Recuperacion  Tiempo en dias de Muerte

trasplante linfocitaria recuperacion post
TCPH?

1 M Cordon Sl Sl 177 Sl
2, M | Cordon sl s 56 o1
3 M Alogénico Sl Si 20 Sl
4] M | Cord J SI Sl 50 NO
5 F | Alogénico st S| 37 NO
i M | Alogen Si Sl 33 NO

tnempo en dias de la recuperacién de linfocitos posterior al TCPH

IDCS inmunodeficiencia combinada severa; P Pacientes; TCPH trasplante de células progenitoras hematopoyéticas.

El 50% de los pacientes con IDCS trasplantados fallecieron y en todos la causa de muerte fue

choque séptico. La edad media a la muerte fue de 24 meses. Ver tabla 11. 5.

El 100% de los pacientes que sobrevivieron al TCPH estan en completa remisién y contindan en

vigilancia.
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Tabla 11.8. Relacion de pacientes trasplantados con diagnostico de Enfermedad de Kostman

Recuperacion Muerte  Causa de Muerte

celulart
1 | Alogénico | +6 NO NA
"2 ' Cordon +20 Nu NA
‘ 3 Cordon NO +20 HP, Choque séptico

t Carga celular CD 3 por kilogramo de peso.

1 Tiempo en dias posterior al TCPH.

Paciente 3 tubo 2 trasplantes, el pimero fue un fallo de injerto
P paciente; HP hemorragia pulmonar

NA no aplica
4. Sindrome de Griscelli

Se realizaron dos TCPH en pacientes femeninos con diagndstico de Sindrome de Griscelli. La edad
media al diagnostico fue de 5 meses, previo al TCPH ambas pacientes presentaron fase acelerada.
La edad media de TCPH fue de 3.5 meses. Las complicaciones posterior al trasplante fueron
sepsis en el 0% de los casos, acidosis metabdlica, mielosupresion, hipertension arterial
secundaria, insuficiencia cardiaca y distres respiratorio. La infeccion por CMV se presento en uno de
los pacientes en el dia 17 posterior al trasplante. Otros agentes infecciosos aislados incluyeron
Enterococcus faeceum y Kleibsiella pneumonia 2 paciente 2 (ver fabla 11. 9) tuvo EICH agudo (dia

+8) localizado en piel e intestino de grado IV

Tabla 11. 9. Relacion de pacientes trasplantados con diagnéstico de Sindrome de Griscelli

orte  Causa de Muerte

1 | Cordon o Choque séptico, EICH aguda

Alogenico U\Ju 1 sur e 0L

ouR sindrome de distres respiratorio; ICC insuficiencia cardiaca congestiva; EICH enfermedad de injerto

contra huésped
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Ambas pacientes fallecieron con una media de edad de 20 meses (tiempo de vida posterior al
trasplante de 1.5 meses), no hubo recuperacion medular. La causa de muerte en la paciente uno fue
sindrome de distres respiratorio e insuficiencia cardiaca congestiva y en la paciente dos la causa de

muerte fue choque séptico y EICH. Ver tabla 9

Dentro de s complicaciones que presentaron ambas pacientes con trasplante fueron sepsis,
mielosupresién profunda, insufiencia cardiaca, hipertensién arterial sistémica y acidosis metabolica.

En el paciente 2 durante el proceso de sepsis se aislo Kleibsiella pneumoniae. Tabla 10.

Tabla 11. 10. Reporte de complicaciones de pacientes con Sindrome de Griscelli

trasplantados

Sitio afectado Complicacionest Infeccion

por CMV

Intestino Acidosis metabolica, sepsis +7, Mielosupresion

NO NA HAS 2+, Sepsis por Klewsiella pneumoniae +4, | NO
ICC +8

mmaiéﬁosterior al TCPH.

1 Tipo de complicaciones y tiempo en dias posterior al TCPH.

HAS Hipertension arter  istémica; ICC insuficiencia cardiaca congestiva, EICH enfermedad de injerto contra huésped; CMV
citomegalovirus; NA no aplica.
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