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Introduccion: El sindrome de Hunter o mucopolisacaridosis Tipo II (MPSII) es una
enfermedad metabolica hereditaria ligada al cromosoma X, caracterizada por el déficit de
iduronato-2-sulfatasa, que provoca un blogueo en la degradacion de glicosaminoglicanos
(GAG) y su acumulacion dentro de las céelulas de distintos tejidos.

Objetivos: Evaluar la efectividad y la seguridad de la terapia de sustitucion enzimatica (TSE) con
idursulfasa recombinante en tres casos diagnosticados en nuestra provincia entre 1994 y 2009. En
la Union Europea hay aproximadamente 2 casos por cada millon de habitantes.

Método: Revision del registro HOS (Hunter Outcome Survey) e historias clinicas. El diagnostico
se realizo por analisis de iduronosulfatasa en fibroblastos. La edad al diagndstico fue de

4.3+1 48 anos. En Julio de 2006 la FDA aprobo el uso de idursulfasa como TSE para MPSII,
iniciandose el tratamiento a la edad de 4,4; 11,8; 18,3 anos (11,5+6,9). La dosis de idursulfasa
fue de 0,5 mg/kg semanal (35 ml/h durante tres horas). Antes de la infusion se administro
tratamiento antihistaminico, en caso de reaccion anafilactica hidrocortisona. La media de
infusiones recibida fue de 77,6+31,06 infusiones en un periodo de 1,8+0,7 anos. Se recogieron
antes y después del inicio del tratamiento: concentracion de GAG en orina determinada por
espectrofotometria, distancia caminada durante 6 minutos (DC6), volumen espiratorio forzado
en un segundo (FEV1), estudio ecografico (EC) de bazo e higado. Ante la posibilidad de
aparicion de anticuerpos frente a la enzima que podrian disminuir la eficacia de la terapia se
determinaron niveles séricos de IgE (ELISA modificado).
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Conclusiones: La administracion de idursulfasa redujo la excrecion de GAG, e incremento la
capacidad de marcha en todos los casos.

Con respecto a la funcion pulmonar y EC no se observo deterioro durante el periodo estudiado, hay
que tener en cuenta las limitaciones en el FEV1 debidas a la escasa colaboracion de dos pacientes
por su corta edad y a la afectacion pulmonar grave en el tercer paciente, y la imposibilidad de realizar
comparaciones en el EC hepatico al no estar estandarizada la técnica de medida.

La idursulfasa ha demostrado presentar un buen perfil de seguridad durante el periodo de
seguimiento, asi como un efecto beneficioso sobre la progresion de la enfermedad.



