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Resumen

Introducción: Las IDP son enfermedades que comprenden alteraciones del sistema inmunitario. Las manifestaciones clínicas 
se caracterizan por presentar infecciones respiratorias de repetición, las cuales pueden complicarse con bronquiectasias, 
engrosamiento peribronquial, abscesos, bulas y fibrosis pulmonar. El objetivo de este estudio fue determinar las complicaciones 
pulmonares en pacientes pediátricos según su tipo de IDP. Resultados: Se incluyeron 65 pacientes: 28 con inmunodeficiencias 
humorales, 4 con inmunodeficiencias celulares, 13 con síndromes bien definidos y 20 con defectos fagocíticos. Los pacientes 
con inmunodeficiencias celulares iniciaron la sintomatología a edades tempranas: se diagnosticaron antes del año de edad 
(p = 0.01). Los pacientes con inmunodeficiencias humorales tuvieron cuadros respiratorios más frecuentes y tempranos 
(p = 0.01). Las enfermedades respiratorias más frecuentes fueron otitis media aguda supurada (OMAS), sinusitis y neumonías, 
más frecuentes en las inmunodeficiencias humorales y los defectos fagocíticos. Las complicaciones pulmonares más 
frecuentes fueron bronquiectasias, daño intersticial y fibrosis pulmonar, sin diferencia estadística entre el tipo de IDP. 
Las pruebas de función pulmonar (PFP) mostraron mayor alteración en los pacientes con defectos fagocíticos, pero sin 
diferencia estadística (p = 0.28). La presencia de complicaciones pulmonares no mostró diferencias al comparar según el 
tipo de inmunodeficiencia, excepto la agammaglobulinemia (p = 0.02). Conclusiones: Las inmunodeficiencias celulares se 
diagnostican de forma más temprana, ya que el inicio de los síntomas ocurre antes del año de edad. Las inmunodeficiencias 
humorales presentan mayor número de infecciones respiratorias altas y bajas, así como mayor riesgo de complicaciones 
pulmonares, especialmente de agammaglobulinemia. 

PALABRAS CLAVE: Inmunodeficiencias primarias. Pediatría. Complicaciones pulmonares.

Abstract

Introduction: Primary immunodeficiencies comprise diseases that impair the immune system. Clinical manifestations are 
characterized by recurrent respiratory infections, which may be complicated by bronchiectasis, peribronchial thickening, 
abscesses, bullae, and pulmonary fibrosis. The aim of this study was to determine pulmonary complications in pediatric 
primary immunodeficiency by type. Results. We included 65 patients, 28 patients with humoral immunodeficiency, four with 
cellular immunodeficiency, 13 with well-defined syndromes, and 20 with phagocytic defects. Patients with cellular immuno-
deficiency with symptoms began at an early age, and were diagnosed before one year of age (p = 0.01). Patients with humoral 
immunodeficiency had more frequent and early respiratory symptoms (p = 0.01). The most common respiratory diseases were 
acute suppurative otitis media, with sinusitis and pneumonia more common in humoral immunodeficiencies and phagocytic 
defects. The most common pulmonary complications were bronchiectasis and pulmonary fibrosis interstitial damage, with 
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Introducción

Las IDP son un grupo heterogéneo de enfermedades 
hereditarias que comprenden alteraciones en el desa-
rrollo del sistema inmunitario, en su función o en ambos. 
Las manifestaciones clínicas ocurren frecuentemente en 
los primeros cinco años de vida. La edad de diagnós-
tico de las inmunodeficiencias ocurre entre uno y dos 
años después de iniciados los síntomas1-12. Las IDP se 
caracterizan por presentar infecciones por bacterias 
extracelulares capsuladas y estos pacientes tienen una 
mayor susceptibilidad de padecer enfermedades au-
toinmunes, infecciosas, principalmente respiratorias, las 
cuales pueden complicarse con bronquiectasias, en-
grosamiento peribronquial, formación de tapones mu-
cosos, sobredistensión pulmonar, bronquiolitis, alveolitis, 
procesos de consolidación o abscesos, bulas, enfisema 
y cambios fibróticos 13-15,26,28, 34, 39-41. El objetivo de este 
estudio fue determinar las complicaciones pulmonares 
en pacientes pediátricos según su tipo de IDP.

Material y métodos

Se revisaron los expedientes clínicos de pacientes 
diagnosticados con IDP antes de los 16 años de edad 
y que eran controlados en la consulta externa de in-
munología pediátrica de un hospital de tercer nivel, la 
UMAE n.o 25 de Monterrey, en Nuevo León.

En una hoja de recolección de datos se recabó la si-
guiente información: sexo, tipo de IDP, edad de inicio de 
los síntomas, edad en el momento del diagnóstico, infec-
ciones recurrentes, síntomas respiratorios y alteraciones 
radiológicas y funcionales pulmonares. Los pacientes 
fueron divididos para su estudio de acuerdo con el tipo 
de IDP: inmunodeficiencias humorales, inmunodeficien-
cias celulares, síndromes bien definidos y defectos 
fagocíticos. La información se analizó con estadística 
descriptiva, así como con χ2 para determinar razón de 
momios (RM), con un intervalo de confianza (IC) al 
95%, considerando significancia estadística p < 0.05. 

Resultados

Se incluyeron 65 pacientes diagnosticados con IDP 
en un hospital de tercer nivel del Instituto Mexicano 
del Seguro Social (IMSS) de Monterrey, en Nuevo 
León, de los cuales 45 (69.2%) fueron de sexo mas-
culino y 20 (30.7%) de sexo femenino. 

Los pacientes se clasificaron en cuatro grupos se-
gún el tipo de IDP: 28 (43%) pacientes con inmunode-
ficiencias humorales, 4 (2.6%) con inmunodeficiencias 
celulares, 13 (8.45%) con síndromes bien definidos y 
20 (30.7%) con enfermedades fagocíticas.

La mediana de edad en el momento del diagnóstico 
fue de 5 años (4 meses-15 años) en el caso de la in-
munodeficiencia humoral, de 1 (4 meses-1 años y 
6 meses) en el de las inmunodeficiencias celulares, de 
2 años (10 días-7 años) en el de los síndromes bien 
definidos y de 3 años (10 días-15 años) en el de las 
enfermedades fagocíticas (p = 0.01). La mediana de 
edad en que se inició el cuadro clínico fue a los 2 años 
(3 meses-15 años) en las inmunodeficiencias humora-
les, a los 6 meses (10 días-6 meses) en las inmunode-
ficiencias celulares, en el primer año de edad (10 días-
5 años) en los síndromes bien definidos y a los 2 años 
(10 días-1 año y 6 meses) en las enfermedades fago-
cíticas (p = 0.05). La edad mediana de aparición del 
primer síntoma respiratorio en los pacientes con inmu-
nodeficiencias celulares fue de 0.5 años (0.3-3); en el 
grupo de inmunodeficiencias celulares ocurrió al año 
de edad (0.3-1.5); en los síndromes bien definidos, a 
los 6 años (0.01-6), y en las enfermedades fagocíticas, 
a los 5 años de edad (0.3-10) (p = 0.01) (Tabla 1).

Hubo 4 (0-40) episodios de OMAS entre los pacien-
tes con inmunodeficiencias humorales; en el grupo de 
pacientes con inmunodeficiencias celulares no ocurrió; 
en los síndromes bien definidos hubo 3 (0-11) casos 
y en las enfermedades fagocíticas también 3 (0-12) 
(p = 0.47). En cuanto a los episodios de sinusitis, en 
el grupo con inmunodeficiencias humorales hubo 
4 (0-20) casos, en el de inmunodeficiencias celulares 
1 (0-5), en el de síndromes bien definidos 6 (0-15) y 

no statistical difference between primary immunodeficiency type. Pulmonary function tests showed greater impairment in 
patients with phagocyte defects, but no statistical difference (p = 0.28). The presence of pulmonary complications showed 
no difference when compared by type of immunodeficiency, agammaglobulinemia only (p = 0.02). Conclusions: Cell 
immunodeficiencies are diagnosed as early as the onset of symptoms before the patient is one year old. Humoral immuno-
deficiencies present maximum upper and lower respiratory infections and increased risk of pulmonary complications, 
especially agammaglobulinemia. (Gac Med Mex. 2015;151:157-63)
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en el de defectos fagocíticos 3 (0-10) (p = 0.24). En 
las inmunodeficiencias humorales se presentaron 5 
(0-30) neumonías; en las inmunodeficiencias celula-
res, 4 (0-5); en los síndromes bien definidos, 2 (0-6), 
y en las enfermedades fagocíticas, 4 (0-30) (p = 0.27). 
El derrame pleural se presentó en 1 (0-1) paciente con 
inmunodeficiencias humorales; en las inmunodeficien-
cias celulares, los síndromes bien definidos y las 
enfermedades fagocíticas no se presentó derrame 
pleural. La bronquitis aguda se presentó en 2 (0-2) 
casos del grupo de inmunodeficiencia humoral, en 1 
(0-2) del de inmunodeficiencias celulares, en 1 (0-5) 
del de síndromes bien definidos y en 0.5 (0-5) del de 
enfermedad fagocítica (p = 0.67). Hubo neumotórax 
en 1 (0-2) paciente con inmunodeficiencias humorales, 
en 1 (0-1) con inmunodeficiencias celulares, en 1 (0-1) 
con síndromes bien definidos y en 2 (0-2) con enfer-
medades fagocíticas (Tabla 2).

Entre los pacientes con inmunodeficiencias humorales 
hubo 14 (50%) con complicaciones pulmonares, compli-

caciones que se presentaron en 3 (75%) pacientes con 
inmunodeficiencias celulares, en 4 (30%) con síndromes 
bien definidos y en 12 (60%) con enfermedades fagocí-
ticas (p = 0.29). Se detectaron dos casos de fibrosis 
pulmonar en el grupo de pacientes con inmunodeficien-
cias humorales; en los grupos con inmunodeficiencias 
celulares y síndromes bien definidos no se detectó nin-
gún caso, y entre los pacientes con enfermedades fago-
cíticas uno presentó dicha alteración (p = 0.52). Hubo 
un caso de atelectasia crónica en el grupo de inmuno-
deficiencias humorales; entre los pacientes con inmuno-
deficiencias celulares, síndromes bien definidos y enfer-
medades fagocíticas no hubo ningún caso (p = 0.72). Se 
detectó bronquiectasias en cinco pacientes con inmuno-
deficiencias humorales, en tres con inmunodeficiencias 
celulares, en dos con síndromes bien definidos y en 
cinco con enfermedades fagocíticas (p = 0.12). En cuan-
to a la alteración intersticial, se presentó en seis pacien-
tes con inmunodeficiencias humorales; en el grupo de 
inmunodeficiencias celulares no hubo ningún caso; y 

Tabla 1. Características clínicas de 65 pacientes con IDP de un hospital de tercer nivel de Monterrey (Nuevo León)*

Inmunodeficiencias 
humorales (n = 28)

Inmunodeficiencias 
celulares (n = 4)

Síndromes 
bien definidos 

(n = 13)

Defectos 
fagocíticos  

(n = 20)

Valor 
de p 

Total  
(n = 65)

Sexo
  Masculino 22 2 10 11 45
  Femenino   6 2   3   9 0.83 20

Edad del diagnóstico 
(anos)

5 (4 meses 
-15 años)

1 (4 meses 
-1 año y 6 meses)

2 (10 días 
-7 años)

3 (10 días 
-15 años)

0.01

Edad de inicio del 
cuadro clínico 

2 (3 meses 
-15 años)

0.5 (10 días 
-5 años)

1 (10 días 
-15 años)

2 (10 días 
-15 años)

0.05

Edad del primer 
síntoma respiratorio 
(años)

0.5 (4 meses 
-3 años)

1 (4 meses-1.5 
años)

6 (0.01-6) 4 (10 días 
-10 años)

0.01

*Valores en medianas (rangos); significancia estadística p ≤ 0.05.

Tabla 2. Enfermedades respiratorias de 65 pacientes con IDP de un hospital de tercer nivel de Monterrey (Nuevo León)*

Inmunodeficiencias 
humorales (n = 28)

Inmunodeficiencias 
celulares (n = 4)

Síndromes 
bien definidos 

(n = 13)

Defectos 
fagocíticos  

(n = 20)

Valor 
de p 

Episodios de OMAS 4 (0-40) 0 (0-5) 3 (0-11) 3 (0-12) 0.47
Episodios de sinusitis 4 (0-20) 1 (0-5) 6 (0-15) 3 (0-10) 0.24
Episodios de neumonías 5 (0-30) 4 (0-5) 2 (0-6) 4 (0-30) 0.27
Episodios de derrame 
pleural

1 (0-1) 0 (0) 0 0 –

Episodios de bronquitis 2 (0-2) 1 (0-5) 1 (0-5) 0.5 (0-5) 0.67
Episodios de neumotórax 1 (0-2) 1 (0-1) 1 (0-1) 2 (0-2) –

*Valores en medianas (rangos); significancia estadística p ≤ 0.05.
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hubo dos afectados entre el grupo con síndromes bien 
definidos y cuatro en el de enfermedades fagocíticas 
(p = 0.28). La hipertensión pulmonar no se presentó en 
ningún paciente. Las alteraciones en las PFP de los 
pacientes con diagnóstico de inmunodeficiencias humo-
rales ocurrieron en 12 casos (42%), así como en 3 (75%) 
de los pacientes con inmunodeficiencias celulares y en 
8 (40%) de los pacientes con síndromes bien definidos 
(p = 0.28). Se realizó un trasplante de células hemato-
poyéticas en dos pacientes con inmunodeficiencias ce-
lulares y en tres con síndromes bien definidos. Sobrevi-
vieron 22 pacientes (78%) con inmunodeficiencias 
humorales, 2 (50%) con inmunodeficiencias celulares, 
11 (84%) con síndromes bien definidos y 19 (95%) con 
enfermedades fagocíticas (p = 0.13) (Tabla 3).

De los 28 pacientes con inmunodeficiencias humo-
rales, 13 (46%) tenían agammaglobulinemia; 6 (21.4%), 
inmunodeficiencia común variable; 4 (14%), síndrome 
de hiperinmunoglobulina M (Hiper IgM); 4 (14%), de-
fecto en subclases, y 1 (3.5%), defecto de polisacári-
dos. En el grupo de inmunodeficiencias celulares se 
diagnosticó inmunodeficiencia combinada severa en 
cuatro pacientes. Dentro de los síndromes bien defini-
dos se incluyeron 13 pacientes, de los cuales 6 (46%) 
tenían síndrome de Wiskott Aldrich (SWA); 3 (23%), 
ataxia-telangiectasia; 3 (23%), síndrome de Di George, 
y 1 (15%), candidiasis mucocutánea crónica. En el 
grupo de enfermedades fagocíticas se incluyeron 
20 pacientes, de los cuales 4 (20%) tenían enferme-
dad de Chediak-Higashi; 3 (15%), enfermedad granu-
lomatosa crónica, y 13 (65%), síndrome de hiperinmu-
noglobulina E (Hiper IgE).

De los pacientes con inmunodeficiencia humoral, los 
de agammaglobulinemia fueron los que tuvieron una 
mayor frecuencia de complicaciones pulmonares al 

comparar con las demás inmunodeficiencias (RM: 
1.85; IC 95%: 1.1-9.3; p = 0.02).

En las inmunodeficiencias celulares la inmunodefi-
ciencia combinada severa presentó complicaciones 
pulmonares en tres pacientes (RM: 3; IC 95%: 0.66-
17.95; p = 0.22). En síndromes bien definidos hubo 
cuatro pacientes con complicaciones pulmonares y 
nueve sin complicaciones (RM: 0.5; IC 95%: 0.17-1.7; 
p = 0.283). Doce de los pacientes con enfermedades 
fagocíticas presentaron complicaciones pulmonares, y 
las más frecuentes fueron la enfermedad granuloma-
tosa crónica y el síndrome de Hiper IgE (RM: 2.56; IC 
95%: 0.41-17.23; p = 0.24) (Tabla 4).

Discusión

Las IDP son un grupo de enfermedades que se 
caracterizan por alteración en la inmunidad celular 
(linfocitos T) y humoral (linfocitos B) específica o en 
los mecanismos de defensa del huésped (células fa-
gocíticas, citocinas, proteínas del complemento, entre 
otros). Estos desórdenes en el sistema inmune causan 
una incrementada susceptibilidad a las infecciones y 
el posible desarrollo de enfermedades autoinmunes1-4.

Con respecto a su distribución por sexo, casi todos 
los registros demuestran un gran predominio masculi-
no (60-80%), con una relación 5:1 con respecto a las 
mujeres16,17,19. En este estudio la relación hombre: mujer 
fue de 2:1. 

Las manifestaciones clínicas ocurren frecuentemen-
te en los primeros cinco años de vida; no obstante, 
pueden presentarse a cualquier edad, incluida la edad 
adulta17,19. En este estudio el inicio del cuadro clínico 
ocurrió en edades más tempranas y antes del año de 
edad en el caso de las inmunodeficiencias celulares; 

Tabla 3. Complicaciones pulmonares en 65 pacientes con IDP de un hospital de tercer nivel de Monterrey (Nuevo León)*

Inmunodeficiencias 
humorales (n = 28)

Inmunodeficiencias 
celulares (n = 4)

Síndromes bien 
definidos  
(n = 13)

Defectos 
fagocíticos  

(n = 20)

Valor 
de p 

Complicación pulmonar 14 (50%) 3 (75%) 4 (30%) 12 (60%) 0.29
Fibrosis pulmonar 2 0 0 1 0.52
Atelectasia crónica 1 0 0 0 0.72
Bronquiectasias 5 3 2 5 0.12
Hipertensión pulmonar 0 0 0 0 –
Daño intersticial 6 0 2 4 0.28
Alteración en las PFP 12 (42%) 1 (25%) 4 (30%) 8 (70%) 0.28
Trasplante MO 0 2 3 0 –
Defunciones 6 2 2 1 0.13

*Valores en medianas (rangos); significancia estadística p ≤ 0.05.
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en las demás inmunodeficiencias sucedió en etapas 
más tardías de la infancia, pero la mayoría antes de 
los cinco años de edad, tal y como se reporta en la 
literatura. La edad de diagnóstico de las inmunodefi-
ciencias ocurre en promedio entre uno y dos años 
después de iniciados los síntomas; sin embargo, las 
inmunodeficiencias celulares se diagnostican de forma 
más temprana por la severidad de la sintomatología, 
que puede iniciar desde los primeros días de vida con 
infecciones severas que ponen en riesgo la vida, mien-
tras que las inmunodeficiencias humorales y los defec-
tos fagocíticos tienen una edad de inicio variable, que 
puede ir desde la infancia temprana hasta la edad 
adulta. La edad de diagnóstico de la IDP es variable; 
otros estudios reportan el promedio de diagnóstico a 
los 4.3 y 6 años39,40, lo que refleja la escasa informa-
ción adecuada de las IDP que tiene el área médica. 
En este estudio la edad en promedio de diagnóstico 
de la IDP fue más temprana: 2.7 años.

Las manifestaciones clínicas de las IDP pueden ser 
muy variadas, en función del defecto inmunológico; 
presentan falla de medro por las infecciones de repe-
tición que se padecen durante los primeros años de 
vida; los defectos que implican alguna alteración en la 
función de los linfocitos B dan lugar a infecciones 
pulmonares recurrentes, a menudo relacionadas con 
septicemia bacteriana1-4,21. En las inmunodeficiencias 
humorales y las celulares los síntomas respiratorios apa-
recen durante el primer año de vida, y en los síndromes 

bien definidos y los defectos fagocíticos, de forma 
posterior a esta edad.

Las infecciones respiratorias superiores se presen-
tan en más del 80% de los pacientes con IDP, inclu-
yendo OMAS y sinusitis; las infecciones respiratorias 
bajas incluyen bronquitis y neumonías, y sus compli-
caciones. En estudios previos se reporta que los pa-
cientes con inmunodeficiencias humorales, sobre todo 
con diagnóstico de agammaglobulinemia e inmunode-
ficiencia común variable, cursan con cuadros de sinu-
sitis crónica en más de la mitad de los casos22-25. Los 
defectos que implican alguna alteración en la función 
de la célula de B dan lugar a infecciones pulmonares 
recurrentes que a menudo, y según el compromiso de 
la respuesta humoral, pueden terminar en sepsis16. 
Otra complicación de la IDP es la sinusitis crónica, que 
en algunos estudios llega a ser del 70.6%41. Mogica 
Martínez, et al. reportaron que 19 sujetos (79%) tenían 
este padecimiento, en particular sinusitis maxilar39. Los 
episodios de bronquitis aguda y neumonías, que son 
cuadros infecciosos severos, afectan a los pacientes 
con IDP, sobre todo de tipo humoral24,25. En este es-
tudio los cuadros de OMAS y sinusitis predominaron 
en los pacientes con inmunodeficiencias humorales y 
síndromes bien definidos, mientras que las neumonías 
fueron más frecuentes en las inmunodeficiencias hu-
morales, las celulares y las enfermedades fagocíticas. 
Los pacientes que presentaron más complicaciones, 
como derrame pleural y neumotórax, fueron los de los 

Tabla 4. Complicaciones pulmonares de acuerdo con el tipo de IDP en 65 pacientes de un hospital de tercer nivel de Monterrey 
(Nuevo León)*

Tipo de inmunodeficiencia Con complicaciones 
pulmonares

Sin complicaciones 
pulmonares

p RM (IC 95%)

Humorales (n = 28)
  Agamaglobulinemia (n = 13) 
  Inmunodeficiencia común variable (n = 6) 
  Síndrome de Hiper IgM (n = 4) 
  Defecto de subclases (n = 4) 
  Defecto de polisacáridos (n = 1)

14
10

3
1
0
0

14
3
3
3
4
1

0.02 1.85 (1.1-9.3)

Celulares (n = 4)
  Inmunodeficiencia combinada severa 3 1 0.22 3 (0.66-17.95)
Síndromes bien definidos (n = 13) 
  SWA (n = 6)
  Ataxia-telangiectasia (n = 3)
  Síndrome de Di George (n = 3)
  Candidiasis mucocutánea (n = 1)

4
2
1
0
1

9
4
2
3
0

0.28 (0.17-1.77)
–

Fagocíticas (n = 20)
  Chediak-Higashi (n = 4)
  Enfermedad granulomatosa crónica (n = 3)
  Síndrome de Hiper IgE (n = 13)

12
1
3
8

8
3
0
5

0.24 (0.41-17.0)

Total 33 32

*Valores en medianas (rangos). 
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grupos de inmunodeficiencia humoral y defectos fago-
cíticos, pero la diferencia no fue estadística. El pacien-
te que presenta una complicación pulmonar puede 
llegar a padecer fibrosis si tiene cifras elevadas del 
factor de transformación y crecimiento β, lo cual se ha 
comprobado en las células epiteliales, en los macró-
fagos de las vías respiratorias terminales y en los al-
véolos. Este fenómeno precede a las alteraciones fi-
bróticas visibles y a las anomalías de la función 
pulmonar y de la remodelación tisular38.

Las infecciones repetidas pueden convertirse en 
complicaciones pulmonares como bronquiectasias, 
engrosamiento peribronquial, formación de tapones 
mucosos, sobredistensión pulmonar, bronquiolitis, 
alveolitis, procesos de consolidación o abscesos, bu-
las, enfisema y cambios fibróticos. En un reporte de 
19 pacientes con diagnóstico de inmunodeficiencias 
humorales evaluados con tomografía computarizada 
torácica de alta resolución se encontraron como prin-
cipales complicaciones pulmonares las bronquiecta-
sias, los tapones de moco, las alteraciones intersticia-
les, el engrosamiento peribronquial, las atelectasias y 
las áreas de consolidación27. Otros estudios reportan 
una importante afección pulmonar en pacientes con 
agammaglobulinemia: engrosamiento bronquial (30%), 
bronquiectasias (12%), infiltrado intersticial (6%), atelec-
tasias (2%), engrosamiento pleural (1%) y bulas (1%)27-

29. Algunos autores han reportado bronquiectasias y 
abscesos pulmonares en el 26% de los casos36,37. Mo-
gica Martínez, et al. reportaron que a dos tercios de 24 
pacientes con diferentes tipos de IDP se les detectaron 
neumopatías crónicas, y las bronquiectasias fueron la 
complicación más frecuente (75%)39. En este estudio 
las complicaciones pulmonares más frecuentes fueron 
las bronquiectasias, seguidas del daño intersticial y 
de la fibrosis pulmonar, que fueron más frecuentes en 
los pacientes con inmunodeficiencia humoral y en los 
que presentaban defectos fagocíticos.

Las alteraciones en las PFP en pacientes con IDP 
no se han estudiado de manera exhaustiva. Rusconi, 
et al. evaluaron a un grupo de pacientes con episodios 
respiratorios recurrentes de agammaglobulinemia, in-
munodeficiencia común variable, déficit de inmunoglo-
bulina A (IgA) e inmunodeficiencia combinada severa; 
de los 21 pacientes reportados, 17 presentaron una 
espirometría normal, y sólo en cuatro fue anormal, con 
un patrón de tipo obstructivo leve34. Otro estudio ha 
reportado alteraciones en la PFP sólo en el 33.3% de 
los casos, con predominio del patrón obstructivo de 
grado moderado a severo37. En este estudio la altera-
ción en las PFP fue más frecuente en las enfermedades 

fagocíticas y en las inmunodeficiencias humorales, pero 
sin diferencia estadísticamente significativa. Cabe men-
cionar que es importante instituir un tratamiento antiin-
flamatorio y broncodilatador cuando se requiera.

En el grupo de las inmunodeficiencias humorales, la 
agammaglobulinemia presentó mayor incidencia de com-
plicaciones pulmonares, con una diferencia estadística-
mente significativa, al comparar con las otras enfermeda-
des de tipo humoral y con las demás inmunodeficiencias. 

La agammaglobulinemia presentó complicaciones 
pulmonares hasta en el 71% de los casos de un reporte 
realizado por Rusconi, et al. y Lederman, et al.34,35. En 
el presente estudio ocurrió en el 66% de los pacientes 
con complicaciones pulmonares. En la inmunodefi-
ciencia común variable se han reportado complicacio-
nes pulmonares en el 85% de los casos33, a diferencia 
del 50% de este trabajo. Los pacientes que presentan 
defecto de subclases de inmunoglobulina G (IgG) tie-
nen infecciones sinopulmonares recurrentes, en espe-
cial los de tipo IgG2, por una falta de producción de 
anticuerpos contra polisacáridos e infecciones recu-
rrentes de bacterias encapsuladas29; en este estudio 
sólo hubo un paciente que no tuvo ninguna complica-
ción pulmonar. Por otro lado, en el síndrome de Hiper 
IgM, la presentación pulmonar refleja una pérdida de la 
resistencia a bacterias encapsuladas, que se caracte-
riza por infecciones sinobronquiales recurrentes; en un 
reporte con 79 pacientes, la aparición de los síntomas 
respiratorios antes de los cuatro años de edad ocurrió 
en el 90% de los casos30,31. Buckley reportó que el 15% 
de los pacientes con inmunodeficiencia combinada pre-
sentaron complicaciones pulmonares32; en este trabajo 
las presentaron el 75% de los pacientes. En el grupo 
de enfermedades fagocíticas las manifestaciones pul-
monares son recurrentes, ya sea virales y/o bacterianas, 
son causadas principalmente por Staphylococcus au-
reus y posteriormente se complican con neumopatías 
crónicas30-32; en este trabajo, el 40% de los pacientes 
presentaron complicaciones pulmonares.

En cuanto a la prevalencia de las IDP, existen dife-
rentes reportes, como el publicado por el Latin Ame-
rican Group for Primary Immunodeficiency Diseases 
(LAGID) en 1998, según el cual, en 1,428 pacientes, las 
IDP por defectos en los anticuerpos fueron las más 
frecuentes (58%), seguidas por los síndromes bien de-
finidos (18%), los desórdenes fagocíticos (9%), las anor-
malidades asociadas a defectos en los granulocitos 
(8%), la inmunodeficiencia combinada severa (5%) y las 
deficiencias de complemento (2%)20. Las inmunodefi-
ciencias humorales fueron el grupo con más predomino 
en la población estudiada y la agammaglobulinemia, 
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la enfermedad más frecuente de este grupo; en los de-
fectos fagocíticos el síndrome de Hiper IgE fue la enfer-
medad más reportada, coincidiendo con la literatura19,20. 
En este estudio, en el grupo de inmunodeficiencias ce-
lulares y de anticuerpos asociadas con otros defectos 
mayores (síndromes bien definidos), el SWA fue el diag-
nóstico más frecuente, a diferencia de lo reportado en 
Colombia, en donde la candidiasis mucocutánea crónica 
fue la enfermedad más frecuente del grupo19,20.

Las IDP constituyen un grupo de enfermedades carac-
terizadas por defectos en el complejo inmunitario que 
deben considerarse en pacientes que sufren infecciones 
recurrentes, ya que un diagnóstico y un tratamiento opor-
tunos pueden prevenir las complicaciones asociadas a 
estos procesos, principalmente las de origen respiratorio. 
Las principales complicaciones pulmonares encontradas 
en este estudio fueron las bronquiectasias, el daño in-
tersticial y la fibrosis pulmonar, que, junto con la inmuno-
deficiencia de fondo, favorecen la recurrencia de las 
infecciones de vías respiratorias bajas por un acúmulo 
de secreciones. Las inmunodeficiencias humorales como 
la agammaglobulinemia son las que presentan mayores 
complicaciones pulmonares, seguidas de la enfermedad 
granulomatosa crónica y la inmunodeficiencia combina-
da severa. Estas complicaciones pueden afectar a la 
calidad de vida de los niños con estas enfermedades 
inmunitarias y poner en riesgo su vida, por lo que es 
necesario detectar de forma temprana a los pacientes 
susceptibles y ofrecer un tratamiento adecuado.
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