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fueron trasplantados con c¢ 3s progenitoras hematopoyéticas en el Instituto
Nacional de Pediatria de enero 2000 a mayo 2014.

C. Célculo de tamafo de la muestra

Muestreg no probal stico, por descripcion de datos disponibles de acuerdo a los

casos que se logren recolectar por la baja incidencia de esta enfermedad,

reportada en la litera | médica internacional.

D. Cniterios nclusion:

a.

Pacientes masculinos con diagnéstico de ADL-X con
insufuciencia suprarrenal y manifestaciones tempranas de la
variedad cerebral infantil

. Pacientes trasplantados con células progenitoras hematopoyéticas

en el Instituto Nacional de Pediatria

. Pacientes que cuenten con expedientes clinicos en el stituto

Nacional - Pediatria.

. Pacientes con resonancia magnética cerebral antes y después del

tras nte

E. Criterios de exclusion.

a.

Pacientes que no cuenten con seguimiento por el servicio de
neurologia en Instituto Nacion de Pediatria posterior al
trasplante.
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DISCUSION.

En el Instituto Nacional de Pediatria a partir del afio 2000 al afio 2014, se
realizaron 8 trasplantes de ¢ las progenitoras hematopoyéticas, a
pacientes con ADL-X diagnosticados por determinacion de AGCML y
estudio molecular.

De los 7 pacientes traspiantados 5 de ellos tenian antecedentes
heredofamiliares positivos adrenoleucodistrofia (ADL-X). (Graficas 1 y 2).

Grafica1 gistro de pacientes con ADL-X y antecedentss redofamiliares
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Los resultados de los potenciales evocados somatosensoriales mostraron
disminucion de la amplitud y prolongacién de las latencias de los nervios
tibial posterior y medianos, asi como dispersion talamo-cortical del nervio

tibial posterior.

—
Grafic  |1. Registros de hallazgos en los
potenciales evocados somatosensoriales en
pacientes con ADL-X trasplantados
ism. Amp. N. TP
ism. Amp. N. Med.
e rolong. Lat. N. TP
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Hallazgos en los PESS
Fuente: directa®

Las edades al momento det trasplante variaron desde los 3 afios con 11
meses hasta los 11 aflos con 6 meses, con una media de 6 aflos con 6
meses. (Gréfica 12)
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Srifica 18. Registros de sobrevida de pacientss con ADL-X &
s cuatro afios posteriores al trasplante, especficando ol tipo
de trasplante. |

‘1 AR Vivos
Muertos

[Tipo de raspiants
H8: Hermano sano

C: Cordén
[M: Madre
I L

No. pscientes

Funts: directa*
. : 1

Se registr6 la progresion de la enfermedad en dos pacientes
postrasplantados y detencién de la progresion de la enfermedad en  co
casos, considerando los reg  0s de seguimi ' de fa consulta externa por
neurologia, en donde se refiere que los sintomas previos al trasplante se
mantienen sin cambios, esto definido como detencidon de la progresién
mediante  evaluacién clinica. En ninguno de estos cinco pacientes se
agregar  ofros sintomas de los  scritos en nuestros « rios como
progresion de la enfermedad. (Grafica 19)
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Hiperpigmentacién Con aumentio Sin cambios Con reduccién
Insuficiencia adrenal Presents Augents
Atrofia éptica Con aumernto Sin cambios Con reduccidn
Sindrome piramidat Presents Ausente
Sind. axtrapiramdal Presente Ausente
Sind. cerebsioso Presents Ausents
Sindrome frontai Presente Ausents
Lesones dismishnuzanta .esiones dismsiinzants
Tomografis axial computedade ___ panstooccpdales frontates
Con sumento Sin cambios Con reduccion
Potenciases evorados suditvos Normal Dismimscidn en ampltud Con dispersién
Lesiones disselinizants: .850nes dismeelinizants )
Resonanna Magnébca de carebro. | ——penetocaiptsies
Con aumants 8in cambios Con reduccién
Potenaales evocados visuales Nommal Con disminucion Con dispersion
. Noma! Con disminucion Con dispersién
Veilocidades da conduccdn nervioss ' Axonal Desmielinizante Mixta
e Desmisfinizante
Electroencefalograma Nomal Encetalopatico Paraxistico
Estado actuat del paciente Vivo 8in progresida Vivo con progresidn Muerte










