PROYECTO DE LEY

EL SENADO Y LA CAMARA DE DIPUTADOS 

DE LA PROVINCIA DE BUENOS AIRES

SANCIONAN CON FUERZA DE

L E Y 

ARTÍCULO 1.- Establécese la obligación del Gobierno Provincial de brindar asistencia y garantizar la continua provisión de los medicamentos requeridos para el tratamiento de la Inmunodeficiencia Primaria (IDP) en todas sus formas, también llamada Inmunodeficiencia Común Variable o Inmunodeficiencia Genética. 

ARTÍCULO 2.- El Poder Ejecutivo de la Provincia de Buenos Aires establecerá la autoridad de aplicación de la presente ley.
ARTÍCULO 3.- La Autoridad de Aplicación deberá implementar estrategias y poner en marcha un programa de acción que contemple la detección temprana de la Inmunodeficiencia Primaria, la investigación de sus agentes causales, el diagnóstico y tratamiento de la enfermedad, la asistencia y rehabilitación, el registro estadístico y la divulgación de los conocimientos sobre la patología.
ARTÍCULO 4.- La Autoridad de Aplicación entregará en forma gratuita los medicamentos y reactivos de diagnóstico para autocontrol que resulten necesarios para un adecuado tratamiento de la IDP a los pacientes que carezcan de cobertura social y medios económicos suficientes para hacer frente al costo de adquisición de los mismos.
ARTÍCULO 5.- El Instituto de Obra Médico Asistencial deberá garantizar una cobertura del ciento por ciento (100 %) de los costos que irroguen los tratamientos y medicamentos que requieran sus beneficiarios afectados por la IDP.
ARTÍCULO 6.- El Poder Ejecutivo reglamentará la presente Ley dentro de los ciento veinte (120) días posteriores a la promulgación.
ARTÍCULO 7.- Comuníquese al Poder Ejecutivo.
FUNDAMENTOS
Las inmunodeficiencias congénitas ó primarias (IDP) son un grupo de enfermedades, de origen genético en su mayoría, causadas por la alteración cuantitativa y/o funcional de distintos mecanismos implicados en la respuesta inmunológica. La característica común a todas ellas es la aumentada susceptibilidad a las infecciones. 

Son enfermedades que requieren exploraciones complementarias complejas para el diagnóstico definitivo, y en las que el pediatra tiene un rol primordial e insustituible ante la sospecha clínica y para las exploraciones complementarias iniciales requeridas. 
Existe una gran variabilidad en las formas y edad de presentación de algunas de las IDP. En los últimos años se ha realizado un gran avance en la identificación de nuevas inmunodeficiencias y en la caracterización de los defectos moleculares de muchas de ellas, permitiendo diagnósticos más precisos y la identificación de variantes antes no descritas; y, posiblemente, se describan todavía muchos procesos no catalogados en la actualidad. Los estudios de las IDP son una importante contribución al mejor conocimiento de los mecanismos inmunológicos involucrados en estas y otras enfermedades inmunológicas. Este hecho, junto a la difusión actual de los conocimientos de inmunología clínica, nos ha permitido acercarnos a la estimación de su incidencia en torno a 1 por cada 10.000 nacimientos.
En nuestro país, el registro de la prevalencia de la IDP fue iniciado en 1994 con el propósito de conocer la frecuencia de estas patologías, su distribución geográfica y la distribución relativa según diagnósticos. La puesta en marcha y desarrollo del Registro Nacional de Inmunodeficiencias Primarias tuvo y tiene objetivos más amplios que el conocimiento de la epidemiología de la enfermedad: ha estimulado el intercambio productivo entre especialistas y pediatras clínicos que se ocupan del cuidado de este tipo de pacientes y nos muestra que la tarea de difusión de las características de la patología debe intensificarse especialmente en algunas regiones de nuestro país porque estamos en una etapa de subdiagnóstico o falta de diagnóstico en muchos casos. Además, se propuso establecer redes de comunicación en todo el país orientadas a mejorar la metodología diagnóstica y las pautas de tratamiento, unificar criterios diagnósticos, promover trabajos colaborativos, implementar servicios de interconsultas clínicas y de laboratorio y, por último, promover la creación de grupos de apoyo o de autoayuda para pacientes y familiares.
Tenemos la certeza de estar aún en un período de subregistro. Incluso los centros que más participan no han comunicado todos los casos y muchos centros en el país y pediatras individuales no se han interesado suficientemente como para comunicar a sus pacientes. Es notable que el 74% de los casos comunicados provinieron de Ciudad de Buenos Aires y de la provincia de Buenos Aires. Aun cuando esta región concentra el 46% de la población total, el resto del país no tiene una representación proporcional. 
Además del subregistro, existe sin dudas el subdiagnóstico que, aun cuando no puede ser evaluado, se puede inferir. Si la incidencia global de las inmunodeficiencias fuera la que estiman en la actualidad Mary Ellen Conley y Richard Stiehm1 de 1/10.000 nacimientos, sería posible suponer que con una cifra de 650.000 a 724.000 nacidos vivos por año (datos de 1994 y 1999), 65 a 72 niños nacen cada año afectados por algún tipo de inmunodeficiencia. En este sentido, recordemos que de los 652 casos de nuestro Registro, 50 nuevos pacientes han sido diagnosticados en el lapso comprendido entre junio de 1998 y junio de 1999. 
Sabemos que muchos de estos casos no se diagnostican, son identificados tardíamente o mueren en los primeros años de vida a raíz de patologías infecciosas sin haberse sospechado la existencia de una inmunodeficiencia. Es posible que aún no induzcan suficientemente a la sospecha diagnóstica de estas patologías la candidiasis oral o dérmica persistente o recurrente, la diarrea crónica, la falta de ganancia ponderal o no se tome en consideración un recuento repetido de linfocitos inferior a 2.000/mm3 en los primeros años de vida o la muerte inexplicada de hermanos en edades tempranas. 
Es de destacar, sin embargo, que los 652 casos de IDP recolectados en estos cinco años de registro son altamente halagüeños y estimulantes si los comparamos con otros países latinoamericanos o incluso algunos europeos que, con una población mayor a la nuestra, no tienen proporcionalmente mayor número de casos registrados. No descartamos que problemas más o menos similares a los nuestros se presenten en los otros países. 


Las manifestaciones clínicas pueden ser muy variadas en función del defecto inmunológico. La sospecha clínica se establece por la elevada susceptibilidad a las infecciones, con repercusión en el desarrollo pondoestatural del niño, especialmente en las formas graves. Otras manifestaciones clínicas pueden ser dermatosis (eccemas, exantemas, telangiectasias), citopenias, diarrea crónica, abscesos u osteomielitis recurrentes.

Cuando un paciente presenta infecciones de repetición, con mayor frecuencia de lo habitual, mayor gravedad, con escasa respuesta a los tratamientos o por gérmenes poco frecuentes y oportunistas (Pneumocistis carini, micobacterias atípicas,...) han de realizarse los estudios inmunológicos adecuados para definir el posible defecto inmunológico. En los déficits de la producción de anticuerpos, la clínica se inicia a partir de los 5-6 meses de vida y habitualmente antes del año de vida, porque hasta ese momento el lactante tiene IgG transferidas por la madre a través de la placenta. Las infecciones son bacterianas en la mayoría de casos. 

A largo plazo, los pacientes afectados de inmunodeficiencias pueden desarrollar otras patologías como reacciones alérgicas, enfermedades autoinmunes y neoplasias linfoides con mayor frecuencia que el resto de la población.

El diagnóstico precoz del tipo de IDP es esencial para iniciar un tratamiento adecuado: en la actualidad, se acepta que todos los pacientes con una hipogammaglobulinemia primaria deben recibir tratamiento continuado con gammaglobulina humana desde el momento de su diagnóstico. Diversos estudios demuestran que la administración de gammaglobulina por vía intravenosa permite conseguir concentraciones plasmáticas de lgG más elevadas y con menos efectos secundarios que con la administración intramuscular.
Las preparaciones de gammaglobulina contienen anticuerpos que sustituyen a los anticuerpos que los pacientes no pueden producir por ellos mismos, y se tornan particularmente efectivas en prevenir que las infecciones se extiendan al torrente sanguíneo y a los órganos y tejidos corporales profundos. En la mayoría de los casos, dosis entre 200 y 350 mg/kg de peso con una periodicidad de 21 días son suficientes para conseguir concentraciones plasmáticas de lgG estables, controlar las infecciones bacterianas de repetición, evitar la aparición o progresión de una broncopatía crónica y la alteración de la función  respiratoria. La aplicación de gammaglobulina se realiza en su mayoría en los distintos hospitales de niños del país, ya que estas instituciones cuentan con inmunólogos pediátricos que requieren las Inmunodeficiencias Primarias a través de los "Hospitales de día": el paciente llega al hospital, el especialista lo controla, la enfermera lo prepara y le pone la gammaglobulina controlándolo, de acuerdo a la edad y el peso será la dosis y el tiempo que deberá permanecer en la institución.
La mayoría de pacientes con Inmunodeficiencia Primaria podrán vivir una vida relativamente normal. No necesitan ser aislados -aunque sí en ocasiones- o limitados en sus actividades. Las infecciones pueden requerir atención extra de vez en cuando, pero los niños con IDP pueden participar en todas las actividades escolares y extracurriculares, y los adultos pueden tener familia y carreras productivas. Se debe no solo esperar de ellos, sino animarlos a tener un estilo de vida plenamente activo.
Finalmente los pacientes con IDP no deben recibir vacunas con virus vivos, tales como la de la polio o la de sarampión, parotiditis y rubéola (MMR por sus siglas en inglés). Aunque es poco común, es posible que las vacunas vivas (especialmente la vacuna oral de polio) en pacientes con  deficiencias en su gammaglobulinemia puedan transmitir la enfermedad que deben prevenir. 

El transplante de progenitores hematopoyético, evitando las secuelas graves y muchas veces mortales de las infecciones, y , en un futuro próximo, la reconstitución definitiva mediante terapia génica, son por ahora las máximas esperanzas de estos pacientes. 
La descripción realizada de esta patología, así como de su tratamiento y de su pronóstico evolutivo, nos ubica, indubitablemente, ante pacientes que deben peregrinar y luchar largamente para asegurarse tratamientos adecuados y medicamentos en el momento en que se necesitan. Por ello, el Gobierno provincial debe involucrarse en garantizar la asistencia y los tratamientos adecuados para los mismos; asegurando también, esencialmente, la entraga gratuita de los medicamentos requeridos para esos tratamientos cuando se trate de paciente que carezcan de cobertura médico-asistencial y no cuenten con los recursos necesarios para afrontar la compra de los mismos.
Por último, cabe acotar que los pacientes con IDP y sus familiares, se han agrupado para luchar juntos por la instalación y el reconocimiento adecuado por parte de las políticas sanitarias públicas, bajo la forma de una asociación con personería jurídica nacional reconocida, llamada “Asociación de Ayuda al Pasciente con Inmunodeficiencia Primaria” (AAPIDP), la que tiene su propia página en la red Internet bajo el URL www.aapidp.com.ar
Por las razones expuestas, solicito a los señores legisladores tengan la amabilidad de acompañar esta iniciativa con su voto favorable.
LEY N° 1.416
Sanción: 12/08/2004
Promulgación: Decreto Nº 1706 del 13/09/2004
 

La Legislatura de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires
sanciona con fuerza de Ley

 
Artículo 1º.- Declárase de responsabilidad del Gobierno de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires la obligación de dar asistencia, tratamiento y suministro de medicamentos a quienes padecen el Diagnóstico de: Inmunodeficiencia Común Variable y otras, cuya indicación terapéutica de base sea la Infusión Endovenosa de Gammaglobulina de molécula entera (IVIG) con carácter sustitutivo. Dicha asistencia comprenderá la detección e investigación de sus agentes causales, el diagnóstico y tratamiento de la enfermedad, asistencia y rehabilitación, incluyendo la de sus patologías derivadas.
La Secretaría de Salud del Gobierno de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires dispondrá, a través de las áreas pertinentes, el dictado de las medidas necesarias para la divulgación de la problemática derivada de la enfermedad de Inmunodeficiencia Común Variable y otras, cuya indicación terapéutica de base sea la Infusión Endovenosa de Gammaglobulina de molécula entera (IVIG) con carácter sustitutivo, de acuerdo a los conocimientos científicamente aceptados, tendientes al reconocimiento temprano de la misma, su tratamiento y adecuado control. Llevará su control estadístico, prestará colaboración científica y técnica a las autoridades sanitarias de todo el país a fin de coordinar la planificación de acciones y deberá abocarse específicamente a los problemas de producción, provisión y dispensación para asegurar a todos los pacientes los medios terapéuticos y de control evolutivo, de acuerdo a la reglamentación que se dicte.

Artículo 2° - La Inmunodeficiencia Común Variable y otras, cuya indicación terapéutica de base sea la Infusión Endovenosa de Gammaglobulina de molécula entera (IVIG) con carácter sustitutivo, no será causal de impedimento para el ingreso a la función pública, en el ámbito del Gobierno de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires.

Artículo 3° - La Secretaría de Salud del Gobierno de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires dispondrá la constitución de juntas médicas especializadas para determinar las circunstancias de incapacidad específica que puedan presentarse para el ingreso laboral, así como para determinar incapacidades parciales o totales, transitorias o definitivas, que encuadren al hipogamaglobulémico en las leyes previsionales vigentes y en las que con carácter especial, promueve el Ministerio de Trabajo y Seguridad Social, de acuerdo a la reglamentación.

Artículo 4° - La Autoridad de Aplicación dispondrá en su jurisdicción las medidas necesarias para garantizar a los pacientes con Inmunodeficiencia Común Variable y otras, cuya indicación terapéutica de base sea la Infusión Endovenosa de Gammaglobulina de molécula entera (IVIG) con carácter sustitutivo, el aprovisionamiento de los medicamentos y reactivos de diagnóstico para autocontrol que se estimen como elementos indispensables para un tratamiento adecuado, y se tendrá que establecer en un Programa con este fin y con las normas técnicas aprobadas por autoridad competente en el orden del Gobierno de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires.

Artículo 5° - El aprovisionamiento de medicamentos y demás elementos a que se refiere el artículo precedente será a cargo del Gobierno de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires, para aquellos pacientes que concurran a los Hospitales Públicos dependientes de dicho Gobierno y que no contaren con cobertura médica privada o de Obra Social.

Artículo 6° - La Secretaría de Salud del Gobierno de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires adoptará las medidas necesarias para lograr la cobertura del cien por ciento (100 %) de la demanda en el caso de la Gammaglobulina y de los elementos necesarios para su aplicación.

Artículo 7° - Se constituirán comisiones médicas en el ámbito de la Secretaría de Salud del Gobierno de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires para intervenir en cualquier controversia de la prevista en el artículo 5° de la presente Ley.

Artículo 8° - El Poder Ejecutivo del Gobierno de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires reglamentará la presente Ley dentro de los ciento veinte (120) días posteriores a la promulgación.

Artículo 9° - Comuníquese, etc. 

