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Resumen

Objetivos: Evaluar la eficacia de la terapia de reemplazo enzimático (TRE) en la enfermedad de
Hunter (EH) (mucopolisacridosis tipo II).

Material y métodos: Búsqueda sistemática en las bases de datos electrónicas de revistas médicas
Pubmed, EMBASE y Cochrane Central. Se incluyeron ensayos clínicos y estudios observacionales.
Los datos fueron extraídos de los artículos incluidos mediante una hoja de recogida de datos
específica. Los datos se analizaron en el programa Revman 5.3.

Resultados: Se hallaron 677 registros, quedaron 559 tras eliminación de duplicados. Por análisis de
título y resumen se excluyeron 427. Se realizó lectura completa del resto (122). Se incluyeron 42. No
se pudo realizar meta-análisis de todos los puntos evaluados por heterogeneidad en la forma de
reportar y medir las variables. Se incluyeron 8 ensayos clínicos, 6 con elevado riesgo de sesgo. La
calidad del resto de estudios fue: baja 12%, media 68% y buena 21%. Se observó: una reducción en
la eliminación de glicosaminoglicanos (GAG) en orina en todos los estudios analizados (26/26),
disminución el tamaño de hígado y bazo (18/18), incremento de 52,59m (IC95%, 36,42-68,76, p <
0,001) en el test de la marcha de los 6 minutos (TM6M), en la capacidad vital forzada (CVF) del
9,59% (IC95% 4,77-14,51, p < 0,001), reducción del indice de masa ventricular izquierda del
3,57%(IC95% 1,2-5,93), una reducción de mortalidad (OR) de 0,44 (0,27-0,71).(1).

Discusión: Los datos sugieren un efecto claro y consistente en reducción de la acumulación de GAG
en el organismo, demostrado por la reducción de su excreción urinaria, así como por la reducción de
sus depósitos (bazo, hígado y corazón). Asimismo, se ha visto una mejoría en la función física y
respiratoria. Además, se ha observado una reducción de mortalidad. Las principales limitaciones
para establecer conclusiones sólidas fueron: escasez de estudios, pequeño tamaño y carencias
metodológicas.

Conclusiones: Los datos sugieren que la TRE es eficaz en el tratamiento de la EH. Existe la
necesidad de evaluar resultados centrados en el paciente como el impacto en la calidad de vida.
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