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L'Hospital de la Vall d'Hebron perfecciona la salvacié dels 'nens
bombolla’

Salut inclou la detecci6 de la immunodeficiencia més greu en el cribratge dels nounats

El trasplantament de medul-la a les poques setmanes de vida condueix a la supervivéncia el 95% dels pacients

Angels Gallardo

dijous, 04/05/2017 | Actualitzat el 05/05/2017 a les 18:28 CEST

FERRAN SENDRA

Els nens que neixen amb un sistema immunologic que no produeix les cel-lules imprescindibles per defensar-los
d’infeccions, cancers o qualsevol altra malaltia —que en el seu cas sempre sén gravissimes i d’evolucié fulminant- no
arriben a I’any de vida si no reben immediatament un trasplantament de sang de medul-la 0ssia o de cord6 umbilical
que els sigui compatible. Fins que arriba el trasplantament, aquests nens haurien d’estar en ambients completament
esterils i aillats, ja que qualsevol contacte amb el mén viu, inclosa la pell de la seva mare, pot conduir-los a una
infeccié mortal. A Espanya es detecta cada any una vintena de nounats afectats per aquesta rotunda fallida genética,
anomenada immunodeficiéncia combinada greu (IDCG), dels quals entre un i quatre arriben al mén a Catalunya.

Se’ls va anomenar nens bombolla perqueé aixi ho va decidir el director de la pel-licula El chico de la burbuja de plastico,
que el 1976 va portar al cine la vida d’un malalt d’immunodeficiéncia greu, David Vetter, ’extraordinari relat de
supervivencia atipica d’un noi que va viure 12 anys en un recipient translicid esteril, on va rebre exquisides cures des
de ’exterior i en queé va desenvolupar un caracter avassallador. «No s’ha repetit una supervivencia tan prolongada: la
realitat és que, sense trasplantament, aquests nens no compleixen un any», confirma el doctor Pere Soler, responsable
de la unitat d’immunologies pediatriques de I’'Hospital de la Vall d’Hebron, de Barcelona, acreditat com a centre de
referéncia europea per al tractament d’aquests malalts.
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respiratoria que sense motiu aparent pateixen aquests nens es deuen al fet que no els funciona el sistema immunitari,
determinava fins ara I’éxit del trasplantament de precursors sanguinis que inevitablement han de rebre per salvar la
vida. Un 57% sobrevivia. La resta, moria com a conseqiiéncia de les greus malalties que havien acumulat préviament.
El gener passat, la Conselleria de Salut va incloure la deteccié d’aquesta immunodeficiéncia greu en el cribratge
neonatal que superen a Catalunya tots els nadons acabats de néixer, a qui es punxa el tal6 per obtenir una gota de
sang. Aquest cribratge, que no té precedent a Europa, ha incrementat en un 40% la supervivencia dels afectats.

«Quan el trasplantament es realitza poques setmanes després del naixement, un 95% dels nens amb IDGC salven la
vida —assegura el doctor Soler—. Aquest éxit es deu al fet que cap organ vital ha emmalaltit mentre estaven
indefensos». Els seus pacients procedeixen de tot Espanya. La Vall d’Hebron és I’hospital espanyol que ha realitzat més
trasplantaments sanguinis a nadons totalment immunodeprimits des que es van instaurar: 76 en total.

Les vuit cambres d’aillament, completament estérils i amb aireig exclusiu, de qué disposa aquesta unitat —una
actualitzacié de la bombolla de Vetter— permeten procedir alla mateix al delicat trasplantament sanguini, cosa que
elimina el risc infeccids del trasllat del petit sense immunitat. «Mentre se li injecten en vena els precursors sanguinis
sans, el nen pot estar jugant», explica Laura Alonso, hematologa pediatrica de ’equip de trasplantament.

NI LIMFOCITS NI PLAQUETES

Els nens que neixen amb aquesta greu immunodeficiéncia —un de cada 56.000 nadons acabats de néixer— no
produeixen les principals families cel-lulars que componen el sistema immunitari huma. La glandula tim, que genera
cél-lules defensives fins a ’adolescéncia, no els funciona. Tampoc elaboren limfocits T i, sense ells, no existeixen
neutrofils, basofils, plaquetes ni cap component capac¢ de suprimir I’accié dels microorganismes que, de forma natural,
es troben en I’aire ambiental. Lesternut d’un germanet que s’acosti a fer-li un pet6 pot conduir a una pneumonia que
els destrossi els pulmons. Els afectats per IDCG pateixen, des del moment del part, prop de 300 malalties
immunologiques que els deixen vulnerables davant mutacions cancerigenes, processos autoimmunes amb els quals el
cos s’agredeix a si mateix i una infinitat de malalties més.

En el trasplantament de qué sén objecte aquests nens es transfereixen cel-lules precursores de la sang —anomenades
progenitors hematopoetics— que poden provenir de la medul-la 0ssia d’un donant adult, del cordé umbilical d’'un nadé
acabat de néixer els pares del qual van cedir aquest material a un banc public (el de Barcelona en aquest cas), o de sang
periferica d’un adult que préviament ha sigut estimulada per rebre els citats precursors des de la medul-la. La Vall
d’Hebron i ’Hospital de Sant Pau sén els Ginics centres espanyols que estan en disposicié d’utilitzar aquestes tres fonts
de donaci6 per realitzar aquests trasplantaments.

El trasplantament consisteix en una transfusié venosa d’unes cinc hores de durada. Tres o quatre setmanes després, si
el procés ha sigut un éxit, la sang de la criatura comenca a produir unes cél-lules immunologiques que desconeixia.
Quatre mesos més tard, si aquesta elaboraci6 s’ha consolidat, la salvacié pot considerar-se un fet. Dos anys més tard,
el nen podra anar a I’escola.

TEMES:
Malalties Hospital Vall d'Hebron  Nens
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