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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 funcién del
sistema inmunoldgico.

Se clasifican segin una combinacién de
caracteristicas inmunoldgicas y clinicas. La
mayoria se manifiestan a edad temprana
por infecciones, datos de malignidad o
por desregulacion en la respuesta

En general, la evaluacidn inicial se guia
por la presentacion clinica, pero deberia
incluir con un hemograma completo y
cuantificacién de inmunoglobulinas

El retraso del diagndstico
se podria explicar a que
las infecciones
recurrentes pueden ser |<¢—
aceptadas como

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

o surgir de novo, o

variaciones de la

Tabla 1. Diez signos de alerta de las inmunodeficien-
cias primarias®

1. Cuatro o mas otitis en un ano

2. Dos 0 mas sinusitis en un ano

secundarias, como podrian ser las debidas
farmacos inmunosupresores o a enfermedades
gue cursan con pérdida de anticuerpos o
linfocitos, como podrian ser el sindrome
nefrdédtico o |a malnutricion.

3. Dos 0 mds neumonias en un afo

4. Abscesos recurrentes en drganos o cutaneos profundos

5. Aftas persistentes en la boca o candidiasis después del ano
de vida.

6. Dos 0 mas infecciones profundas, incluyendo la sepsis.

7. Dos 0 mas meses tomando antibidtico con escasos
resultados

8. Necesidad del uso de antibicticos intravenosos para resolver
las infecciones

9. Dificultad para crecer y ganar peso normalmente

10. Antecedentes familiares de inmunodeficiencia primaria




Tabla 2. Clasificacion de las inmunodeficiencias

Existen también otros datos que primarias

nos deberian alertar de una posible
inmunodeficiencia, como serian la
presencia de bronquiectasias no
explicadas por otro motivo, la
diarrea persistente, la caida del
cordén umbilical retardada (mas
de 4 semanas), la fiebre recurrente
o persistente, la presencia de
distrofias asociadas a infecciones o
las infecciones posvacunales tras
vacunas de virus vivos.

1. Inmunodeficiencias combinadas

2. Inmunodeficiencias combinadas con caracteristicas
sindromicas

3. Inmunodeficiencias predominantemente de anticuerpos

4. Enfermedades de desregulacion inmune

5. Defectos del nimero y funcion de las células fagociticas

6. Defectos de la inmunidad intrinseca e innata

7. Enfermedades autoinflamatorias

8. Defectos de la cascada del complemento

9. Fenocopias de inmunodeficiencias congénitas

Estos cuatro grupos son:
inmunodeficiencias predominantemente

de anticuerpos, inmunodeficiencias

combinadas, defectos de los fagocitos y

> Figura 4. Defectos del complemento

defectos del complemento. | oelectsdecomplemento |
Otitis, r ia, bacteriemia, ingiti Angicedema, edema laringeo, dolor abdominal
Antecedentes familiares presentes
Tabla 3. Clinica en los principales grupos de inmunodeficiencias primarias ! !
L Infecciones graves Desde el nacimiento | Virus, bacterias, gérmenes Estudios de laboratorio Estudios de laboratorio
Inmunodeficiencias 5 did
combinadas Infecciones posvacunales opnrtunlsta% ‘f"" L2
Pneumocystis jiroveci.. l l
Infecciones respiratorias, Desde los 5-6 meses | Gérmenes encapsulados >

Inmunodeficiencias

digestivas

(neumococo, H. influenzae)

Hemograma + inmunoglobulinas

(3,C4 C1inhibidor

predominantemente de Meningoencefalitis Enterovirus Estudio del complemento
anticuerpos (agammaglobulinemia ligada a X)
Autoinmunidad (citopenias...) l l

Infecciones cuténeas, Cualquier edad Bacterias (catalasa + si Si alterado:

iratorias, digesti Si alterado: Estudiode angioedema
respiratorias, digestivas enfermedad granulomatosa Derivar al especialista 8
. - i iti crénica) Derivar al especialista de angioedema
Defectos del niimeroy funcion | Linfadenitis _ )
de las células fagociticas Hepatitis. Colitis Hongos (Candido, Aspergillus,
AT Nocardia).
Gingivitis 3 .
Micobacterias
Granulomas

Infecciones piégenas
Meningitis y sepsis

Defectos de la cascada del Cualquier edad Gérmenes encapsulados

Complemento

Neisseria spp.

Medidas
generales:

Soporte emocional y
psicolégico

Transfusion de
hemoderivados

Prevencion de

Soporte nutricional infecciones




