Como en anteriores congresos, se celebrd una reunién conjunta de algunos médicos del panel de
Asesores (Drs A. Cant, R. Seger, A. Etzioni, A, Aghamohammadi y yo misma) con los
representantes de la Asociaciones nacionales de pacientes, para comentar los principales avances
presentados en el Congreso de la ESID. Si bien no es nada facil resumir los diversos temas que
se expusieron, hay dos lineas principales a destacar:

- La descripcién continua de nuevas causas genéticas de las IDP, especialmente de los mecanismos
responsables de la respuesta innata, o inespecificos, como los neutréfilos, macréfagos, células NK, etc.
Esta respuesta es esencial en la inflamacién y como primera linea de defensa, asi como para iniciar la
respuesta especifica o adaptativa de las células B y T. Algunos de estos defectos son poco frecuentes,
pero estos estudios pueden tener aplicacion en otras formas de IDP.

- El incremento constante en los conocimientos sobre la diferenciacion y maduracion de las células B.
Estas células son las que se convierten en células plasmaticas y producen las inmunoglobulinas en
respuesta a las infecciones.

Muchos defectos congénitos se pueden diagnosticar ya a nivel molecular y por lo tanto se conoce el
tipo de herencia en cada familia y se puede realizar el diagnostico prenatal.

Aunqgue en la Inmunodeficiencia comun variable no se conoce todavia el defecto genético responsable
de la enfermedad, se han descrito algunas moléculas necesarias en la colaboracion entre las células T
y B. En algunos casos familiares, estas moléculas estan alteradas y quiza estos estudios faciliten en un
futuro muy préximo, un diagnostico mas preciso, mejor valoracion del pronostico en cada caso y
pautas de tratamiento complementarias.

Se presentaron también dos series de pacientes con un seguimiento de mas de 10 afios. La primera
es de 438 pacientes con Enfermedad granulomatosa cronica (recogidos de varios paises europeos),
y la segunda de la funcién inmunoldgica en pacientes con Inmunodeficiencia severa combinada
después de 10 a 25 afios post-transplante de medula ésea. Hay una gran variabilidad en la
situacion clinica actual y las secuelas neurolégicas que presentan algunos pacientes.

Se presentaron también algunos avances en terapia génica, especialmente en la enfermedad
granulomatosa cronica. Faltan todavia muchos estudios experimentales para que este tratamiento
sea aplicable a muchos enfermos, pero en unos pocos afios sera una realidad.

Debido a la falta de tiempo no se pudieron recoger muchas preguntas de los asistentes, pero uno de
los temas que se expuso fue la necesidad de que haya un medico referente en el seguimiento de los
pacientes con IDCV que precisan diversos especialistas (gastroenter6logos, neumdélogos, etc)
consultores.

Desde el punto de vista cientifico la reunion de ESID tuvo un gran nivel, y se constata la
participacion de un mayor nimero de paises, lo que significa que hay mas informaciény mejores
diagnosticos en la mayoria de paises europeos.
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