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& Introduccion

SISTEMA INMUNITARIO
ADAPTATIVO

El sistema inmunitario adaptativo se caracteriza por
respuestas especificas para cada antigeno o patégenos
extrafos.

Después del contacto inicial con el antigeno (sensibilizaciéon
inmunitaria) el siguiente contacto con el mismo antigeno
origina una respuesta inmunitaria Rapida (memoria

inmunitaria).
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Inmunodeficiencias

JOUE SON LAS INMUNODEFICIEN CIAST

Fallo de las funciones inmunolégicas ® (ac primarias ce deben a defectos intrinsecos
normales. en las células del cictema inmune y con por
Causadas por agentes o problemas regla general de origen genético.

genéticos. ® (ac cecundarias derivan de factores

Pueden cer primarias o cecundariac. extrinsecos como fd}mac bc, r}ia})'ac,'aner,

desnutricion y malnutricion, infecciones,

S — Inmunodeficiencias “deficiencias debidas a etapas ficiologicas..

Primarias - - - - ll Secundarias ’ -———— - . .

Inmunodeficiencias

humorales celulares
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Ainfecciones.

A deficiencias nutricionales.

A otras enfermedades genéticas.
A Farmacos.

A Enfermedades hematoldgicas.

A Cirugia y Traumas en general.

A Estados psicolégicos/emocionales.

(lUIS) ‘

1. Inmunodeficiencias combinadas.

2. Sindromes con inmunodeficiencia.

3. Deficiencia de anticuerpos.

4. Enfermedades con
inmunodesregulacion.

5. Defectos congénitos del nimero y/o
funcion de los fagocitos.

6. Defectos de la inmunidad innata.

7. Desdrdenes auto-inflamatorios.

8. Deficiencias del complemento.

Primarias, pueden ser:
(1) ligadas a X

(11) autcsdmico recesivas

23
22
21
A __ CYBB Xdlinked
chronic granulomatous disease
P 113 — PFC Properdin deficiency
; — Wasp
12 Wiskott-Aldrich syndrome
112
12 1L2RG
~—— X-linked severs combined
1 Immunodeficiency
A
q
— BIK
2 Yilinked agammaglobulineria
3
: __ XLP(LYP, DSHP)
] Xilinked lymphoproliferative syndrome
% | |7 o

Xelinked hyper lg syndrome

u

ID ligadas a X:

s Enfermedad granulomatosa cronica

(Xp21.1) (1987)

Deficiencia de properdina
(complemento) (1992)

Wiskott-Aldrich (Xp11.23) (1994)
SCID, IL2RG (Xq13.1) (1993)

Agammaglobulinemia (Xq22) (1993)

s Sindrome linfoproliferativo (Xq24-26)

(1998)

Sindrome de hiper-lgM (Xq26)
(1993)
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e El objetivo de nuestro estudio fue describir las
caracteristicas clinicas de una poblacion de 128 pacientes
derivados con sospecha o diagnodstico de IDH a tres centros
para inmunodeficiencias de adultos, asistidos entre junio de
2004 y diciembre de 2009.

e Tres (2.3%) consultaron por infecciones recurrentes en una
sola oportunidad sin datos suficientes para su adecuada
clasificacion y fueron excluidos del estudio. De los 125
pacientes restantes, en 21 (16.8%) se descarto IDH, en 8 y 4
(6.4%) se diagnostico inmunodeficiencia humoral secundaria
(IDHS) vy en 96 (76.8%) inmunodeficiencia humoral primaria
® (IDHP).



Las causas de IDHS fueron: en un caso enfermedad renat,
en uno uso de fenitoina, dos casos: gammapatia monoclonal

: )
y en 4 linfoma B.
Las causas de las 96 IDHP fueron: 57 inmunodeficiencia comun
variable, 12
agammaglobulinemia ligada al cromosoma X, 10 deficiencia
selectiva de IgA, 7 deficiencia de 1gG1, 3 sindrome hiper-IgM, 3
deficiencia de IgM, 2 sindrome linfoproliferativo ligado al
cromosoma X, un sindrome de Good y una deficiencia funcional
de anticuerpos.
Las manifestaciones clinicas de algunas IDHP pueden ser
tardias y los pacientes manifestar su enfermedad en la
edad adulta y 4
El diagnostico de laboratorio se basa en la disminucion
significativa de la concentracion en suero de una o mds clases

° de Igs, de sus subclases o de su funcionalidad



e El tratamiento de reemplazo con gammaglobulina

endovenosa (IVIG) o subcutanea ha cambiado el prondstico de
algunas de las IDHP. Dado que la disminucion de la IgG es la
causa principal de las manifestaciones de la enfermedad, su
reposicion disminuye significativamente el numero de
infecciones graves con la consecuente reduccion de la
morbilidad y la mortalidad11-14. Cuando la demora del
diagnostico de estas enfermedades es muy prolongada, se
impide la adecuada reduccion de la morbimortalidad.

El objetivo de este estudio es describir una poblacion de
pacientes derivados con sospecha o diagnodstico de IDH a tres
centros de referencia de adultos para inmunodeficiencias,
establecer sus caracteristicas clinicas y epidemiologicas, y
describir los diagnosticos finales y los tratamientos
implementados.
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“ INMUNIDAD CELULAR/HUMORAL
‘ Caracteristica Deficiencia de linfocitos B Deficiencias de
Diagnéstico _

Morfo ia de los Foliculos y centros germinales En general, foliculos
| tejidos linfaticos (zonas B) ausentes o reducidos (z;)nas o_‘g)mcabs paw

uscepti lidad Bacterias piégenas (otitis, neumonia,| Pneumocystis carinii, muchos
gs infecggnes - meningitis, osteomielitis), bacterias virus, micobacterias atipicas,
y virus intestinales, algunos hongos
parasitos ’
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> El estudio incluyd a pacientes mayores de 18 afios en el momento de la ultima
consulta registrada.

A. La Unidad de Alergia, Asma e Inmunologia Clinica (UAAIC).

B. El Servicio de Alergia e Inmunologia del Hospital Britdnico de Buenos Aires (HB).
C. la Unidad de Inmunologia del Hospital Carlos G. Durand (UIHD)

D. Sin inmunodeficiencia

E. Inmunodeficiencia Humoral Secundaria

F. Inmunodeficiencia Humoral Primaria

y 4

> Para el diagnostico final consideramos inmunodeficiencia por deficit de anticuerpos a
la deficiencia cuantitativa en una o mds clases de inmunoglobulinas, de sus subclases
o a ld@deficiencia funcional de las mismas.



a todo valor menor a la media, menos
dos desvios estandar de la poblacion normal para cada inmunoglobulina o
subtipo de acuerdo a los valores normales de los distintos laboratorios
involucrados.

Con el objeto de estimar la incidencia anual de IDH en nuestros centros
dividimos el total de pacientes por los anos acumulados de asistencia desde el
inicio de las actividades de cada centro hasta el 2004 y lo comparamos con el
total de pacientes asistidos durante los 16 anos acumulados entre los tres
centros (2004-2009) durante el estudio.

asiste pacientes con enfermedades inmunoldgicas desde 1988,
desde 1999 v [ desde 1980, entre los tres centros tenian un total
de de seguimiento de pacientes inmunodeficientes
previo al inicio del estudio.

y 4
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« Resultados )

Se evaluaron 128 pacientes que consultaron por infecciones recurrentes o que
fueron derivados con diagndstico presuntivo o confirmado de inmunodeficiencia
por déficit de anticuerpos, 70 (54.7%) mujeres y 58 (45.3%) varones.

TABLA 1. — Clasificacién de los pacientes que consultaron por infecciones recurrentes
o que fueron derivados con diagnostico presuntivo o confirmado de inmunodeficiencia
por déficit de anticuerpos segun el diagnostico en los diferentes centros de referencia

Centro Pacientes sin Pacientes IDHS Pacientes IDHP Total
diagnéstico* N (%) N (%) N (%) N (%)
UIHD 4 (19) 5 (62.5) 52 (54.2) 61 (48.9)
HB. 0 1 (12.5) 11 (11.4) 12 (9.6)
UAAIC 17 (81) 2 (25) 33 (34.4) 52 (41.6)
Total 21 (100) 8 (100) 96 (100) 125 (100)

“Se incluyeron a los pacientes derivados por infecciones recurrentes o diagnéstico presuntivo de IDH
solo en el caso de la UAAIC. Los pacientes derivados con diagndstico de certeza de IDH se incluyeron
en los tres centros del estudio.

UIHD: Unidad de Inmunologia del Hospital Carios G. Durand; HB: Servicio de Alergia e Inmunologia
del Hospital Britanico de Buenos Aires; UAAIC: Unidad de Alergia, Asma e Inmunologia Clinica; IDHP:
inmunodeficiencia humoral primaria; IDHS: inmunodeficiencia humoral secundiiria
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TABLA 2.— Diagnostico de IDHP en los diferentes
centros del estudio

No. pacientes por centro Pacientes
UIHD HB UAAIC N total (%)
IDCV 35 8 14 57 (59.8)
XLA 10 0 2 12 (12.5)
Def. de IgA 3 0 7 10 (10.4)
Def. de IgG1 0 1 6 7 (7.2)
Hiper-IgM 3 0 0 3 (3.1)
Def. de IgM 0 1 2 3 (3.1)
XLP 0 0 2 2 (2)
S. Good 0 1 0 1 (1)
Def. funcional 1 0 0 1(1)
Total 52 11 33 96 (100)

IDCV: Inmunodeficiencia comun variable; XLA: agammaglobulinemia
ligada al cromosoma X; XLP: Sindrome linfoproliferativo ligado a X;
def: deficiencia.



