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                         Inmunodeficiencias primarias 

 

Las inmunodeficiencias primarias (IDP) 
ocurren en hasta 1:2000 nacidos vivos

Las IDP son un grupo heterogéneo de 
trastornos hereditarios ocasionados por 
defectos del desarrollo o función del 

sistema inmunológico.

Se clasifican según una combinación de 
características inmunológicas y clínicas. La 
mayoría se manifiestan a edad temprana 
por infecciones, datos de malignidad o 
por desregulación en la respuesta

En general, la evaluación inicial se guía 
por la presentación clínica, pero debería 
incluir con un hemograma completo y 

cuantificación de inmunoglobulinas

El retraso del diagnóstico 
se podría explicar a que 
l a s i n f e c c i o n e s 
recurrentes pueden ser 
a c e p t a d a s c o m o 
v a r i a c i o n e s d e l a 

primarias, si son congénitas, es decir si se deben a 
alteraciones genéticas, que pueden ser heredadas 

o surgir de novo, o 

secundarias, como podrían ser las debidas 
fármacos inmunosupresores o a enfermedades 
que cursan con pérdida de anticuerpos o 
linfocitos, como podrían ser el síndrome 

n e f r ó t i c o o l a malnutrición.



 

Existen también otros datos que 
nos deberían alertar de una posible 
inmunodeficiencia, como serían la 
presencia de bronquiectasias no 
explicadas por otro motivo, la 
diarrea persistente, la caída del 
cordón umbilical retardada (más 
de 4 semanas), la fiebre recurrente 
o persistente, la presencia de 
distrofias asociadas a infecciones o 
las infecciones posvacunales tras 
vacunas de virus vivos.

E s t o s c u a t r o g r u p o s s o n : 
inmunodeficiencias predominantemente 

de anticuerpos, inmunodeficiencias 
combinadas, defectos de los fagocitos y 
defectos del complemento.

Medidas 
generales:

Soporte nutricional 
Prevención de 

infecciones 
Transfusión de 
hemoderivados 

Soporte emocional y 
psicológico


